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_ 1. PATOLOGIA NASULUI, SINUSURILOR MAXILARE SI - 
* | RINOFARINGELUI * | 


11. MALFORMATIILE NASULUL = 


SES Ss VU |. : 
lognatopalatoschizis cu anomalie de formă a aripioarci nazale stângi. 


Fig. 1.1 Chei 
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care numai o examinare necropsici în cunoştinţă de cauză, o poate documenta 


cauzal. Chistele dermoide ale regiunii nazale sunt rare, pot fi situate superficial  - 
sau profund (în sept sau în regiunea nazopalatină), putând prezenta sau nu un 


 traiect fistulos spre suprafaţă. 


1.2. BOLI INFLAMATORII 


rinofaringitd, distincţia dintre cele două procese fiind mai mult academic- fopo- - 


grafică. Etiologia este virală la început, pentru ca în 2-3 zile să fie urmată 


"Ese elati frecvent la adolescenti, 
ta acută, deviația de' sept, sinusita cro- 


pationalá), Dintre acestea, ozena debutează adeseori la pubertate, fiind mai frec- 
ventă la femei. Fetorul caracteristic, care se accentuează în timpul menstruației, 
© vine. de la prezenţa unor cruste uscate, care se formează din secreția nazală 
`- vâscoasă şi care produc obstruc(ie nazală considerabilă. Sub ele, mucoasa nazală 
$i chiar osul, prezintă modificări atrofice. Funcţional, se asociază de obicei 
anosmie. Deşi au fost izolate mai multe tipuri de bacterii: Klebsiella ozaene, 


i ` Corynebacterium belfantii, Coccobacillus fetidus, relația cauzală nu este ferm 


stabilită. Microscopic, epiteliul . de suprafaţă este mai subțire, cubocilindric sau 
"metaplaziat pavimentos, glandele sunt atrofice, in timp ce lamina proprie este 


. foarte sub(ire'gi fibroasă. - ... 
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1.2.3. RINITE CRONICE SPECIFICE 


Nasul poate fi afectat. în cap tuberculozei, leprei, sifilisului, scleromului 


şi micozelor.. 


1.2.3.1. Tuberculoza nazală poate apare sub forma de lupus. vulgar sau ca 
tuberculoză granulomatoasă (vezi tbc. cav. buc). -. | 


1.2.3.2. Lepra afectează frecvent nasul, aceasta. putind fi prima inal feat 


a bolii, în special la copii. Leziunile iau aspect de noduli granulomatoşi, ulcera- - 


ţii, sau perforatii ale septului. Microscopic, în tesutul inflamator. granulomatos, 
se găsesc celule caracteristice, ce. n es d bacili. Principalul pies 
diferenţial se face cu rinoscleromul. : 


1.2.3.3. Sifilisul. La copil se pot întâlni manifestările sifi lisului congenital. 
Încă de la naştere (dar mai frecvent după 1-6 săptămâni) apar la nivelul mu- 
coasei nazale plăci, mucoase al căror echivalent clinic este o rinită cu descărcări 
catarale şi caracter cronic. În continuare, sau. după un interval liber de 3-4 ani, 
pot apare gome sifilitice, ce duc la prăbuşirea piramidei. nazale (na în şa), per- 
forarea septului şi a palatului. dur, ulceratii i in vestibul etc. i: 


1;2:3 4 Scleromul dde am: Descrisa’ în 1870 de Hebra sub dem 


Tr dg 


in 


eventual trahec, motiv. pentru care, | 
sclerom. Scleromul, apare endemic in Europa. de Est, “America Centrală şi de Sud, 
Nordul şi Centrul Africii, Orientul îndepărtat. Parea: fi produs de Klebsiella rhino- 
-scleromatis (bacilul von Frisch), deşi unii: autori postulează acţiunea asociată a unui 
virus. Leziunile au caracterul unor mase nodulare, gri-albicioase, de consistenţă du- 
T, cartilaginoas (Fig. 1.2). Ele se dezvoltă mai întâi în in septul nazal sau în planşeul 
nasului, de unde se extind putând e 
penetra “sinusurile, * sau- “anterior, să- 
| intereseze - “buza” “superioară. Mi- 
- croscopic, “tesutul inflamator. ganu- 
lomatos conţine celule caracteristice, » 
„cu citoplasma.. ‘spumoasi,. án.care.se . 
găsesc numeroşi bacili ce’ pot fi co- 
lorati cu - PAS, impregnatii argentice 
etc. si-care.sunt cunoscute sub-nu- -~ 
mele de celule, Mikulicz: Unele plas: -` 
mocite -produc corpusculi“ -Russell - 
(aceste ‘celule sunt’ cunoscute sub. 
numele de celulele - Mott). Epiteliul : 
supraiacent poate fi 'atrofic, dar 
adeseori prezintă o „hiperplazie 
pseudocarcinomáfoasá. —. 

.. 123.5. Micoze, Virtual, orice 
` micoză poate afecta- nasul. Candi- 
doza, phicomicoza, aspergilloza şi 
rhinosporidioza. sunt- mai frecven- 
te,. Ocazional au fost descrise: pa- 
‘racoccidioidomicoza, :, criptococoza, Amm | 
histoplasmoza, - blastomicoza, anh Fig 1. 2 Rinosclerom. Formatiune pseudotumiorala « ce 
momicoza, | sporotricoza . etc, ;. zi « v." “umple fosa nazală 
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12.4. RINITA ALERGICA. . "o 


` Hipersensibilitatea (în special de tip I) stă la baza unor procese patologice | 


ca febra de fân, inita vasomotorie şi o parte dintre polipii nazali (vezi). La 
persoanele sensibilizate, reacţia antigen-anticorp, cu punerea în libertate a unor 
mediatori (de tipul histaminei) determină hiperpermeabilitate vasculară, cu ede- 
maţierea mucoasei nazale şi apariţia consecutivă a rinoreei şi obstruc(ie nazală. 
1.2.4.1. Febra de fân, sau alergia la polen, debutează de obicei în copilărie 

sau adolescenţă, atacurile de rinită succedându-se sezonier (în funcţie de apariţia 
polenului respectiv), până spre bătrâneţe, când dispare treptat. Există o predispo- 
zitie familială, mulţi dintre pacienţi prezentînd. concomitent dermatită atopică şi 
astm bronşic.Se deosebeşte de rinita vasomotorie prin caracterul sezonier al ata- 
curilor şi prin asocierea fenomenelor de hipersensibilitate conjunctivală. 1 
: 1.24.2. Rinita vasomotorie, sau rinoreea paroxistică, se manifestă prin ata- 
curi bruşte de rinoree ce pot dura 1-2 minute, sau perioade considerabile de 
timp. Gama de alergeni este foarte variată şi descoperirea celui în cauză (de 
obicei prin teste cutanate) poate fi uneori extrem de dificilă. Infecția bacteriană 
se poate supraadăuga în evoluţie, după cum în unele cazuri ‘poate fi cauza sen- 
sibilizárii (rinite. cronice, sinusite cronice). Microscopic, elementul de bază este 
edemul mucoasei nazale, care se dezvoltă. brusc în cursul atacului, după care se 
Iezoarbe,sau poate persista, determinind formarea . polipilor (vezi). În mucoasa 
edemaţiată, pe suprafața ei si în lumenul glandelor, se. găsesc eozinofile nume- 
roase. Mai devreme sau mai târziu, se supraadaugă în evoluţie infecția, care de- 
termină apariția infiltratelor cu neutrofile, iar apoi, apariţia unui tesut inflamator 
granulativ cu evoluţie spre fibroză. Interpretarea anatomo-clinicá a rinitei infec- 


to-alergice este uneori extrem de dificil. ==" 

VIMUS UUPSI25 POLIPI NAZAL ^. ^^ | ne 
. Sunt leziuni: netumorale, frecvente, ale mucoasei nazale, care se dezvoltă în 
legătură cu rinita cronicá hipertrofică, sinusita cronică .şi bolile alergice ale na- 

sului. Se prezintă macroscopic ca tumefieri sesile sau pedunculate, netede, mo- 

bile, de culoare gri-albăstruie sau roz-roşiatică (componentă vasculară bogată), 

lipsite de sensibilitate. Se localizează de obicei în regiunea etmoidală bilateral, 
sau mai rar unilateral. Pe măsură ce cresc, au tendinţa să umple cavitățile naza- 
le şi să deformeze nasul. Există două tipuri de polipi: alergici (cei: mai frec- 

venti) si nonalergici. © 8 = - BAER Eoun boss HH 
1.2.5.1. Polipii alergici. Mecanismul lor de: formare a fost descris deja. 
Aspectul microscopic este patognomonic: stroma este. bogat edematoasă si infil- 
tratá cu eozinofile, agezate difuz sau focal, cánd impreuná cu plasmocitele si 
limfocitele pot da naştere unor pseudogranuloame. Glandele mucoase sunt hiper- 
plazice, destinse uneori până la proporţii chistice. Din punct de vedere anato- 
„mo-clinic, rinita alergicá, rinita vasomotorie şi polipii alergici, reprezintă mai 
degrabă un spectru lezional decât entităţi de sine stătătoare. i pt 
. 1.52. Polipii non-alergici. Structura lor microscopică seamănă cu a celor 
alergici, dar lipsesc din tablou eozinofilele. Adeseori se găseşte un infiltrat cu 
limfocite, plasmocite şi chiar neutrofile. „Se asociază frecvent cu fibroza chisticá 
a pancreasului, motiv pentru care unii autori sugerează investigaţii în direcţia 

acestei boli, în fiecare caz de polipi nealergici la copil. su igh au 
.. Polipoza nazală face parte şi din sindromul Kartagener (Siewert- :Kartage- 


ner) alături de situs inversus, bronşita cronică cu brongiectazie bilaterală, rinosi- 


nusita, otita medie cronică recidivantă, aplazia sau hipoplazia sinusurilor frontale 
şi infertilitate. la sexul masculin. Cauza acestui.sindrom este o anomalie de 
Structură electronomicroscopicá la nivelul cililor mucoasei respiratorii, urechii 
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medii şi a spermatozoizilor. Sindromul Kartagener este doar un caz particular al 


sindromului cililor imobili, care grupează anomalii ciliare, infecţii cronice ale 


„căilor respiratorii şi plămânului, infertilitate, dar fără situs inversus. Examenul 


electronomicroscopic al cililor (pe fragmente de mucoasă bronşică sau nazală 
biopsiate) permite diagnosticul. În mod normal structura unui cil cuprinde 9 pe- 
rechi de microtubuli ce înconjoară o pereche centrală, de care sunt legaţi prin 
spiţe radiale. Perechile externe sunt legate între ele prin legături nexinice, în 
timp ce, la nivelul unuia din microtubulii externi (codificat A) se găsesc două 
braţe dyneinice, care din punct de 'vedere biochimic au o structură proteică şi o 
activitate adenozintrifosfatazică, fiind furnizorul de energie al mişcărilor ciliare. 
Au fost descrise mai multe anomalii: lipsa parţială sau totală a braţelor dyneini- 
ce, reducerea numărului de perechi microtubulare externe, tubuli LAGU PES 
(1-6) centrali, anomalii ale spitelor etc. 

Polipii antronazali (choanali) (Fig. 1.3) sunt o varietate de polipi non-alergici 
care iau naştere în sinusul maxilar, apărând în special la copii în meatul mijlociu, 
extinzîndu-se apoi anterior şi/sau posterior, de unde, prin orificiul choanal (polipi 
choanali) pot cobori în rinofaringe (polipi rinofaringieni). Stroma lor poate degenera 
pseudochistic, sau în ea se pot forma. SRimpioeme, de colesterol, intr-o manierá simila- 
Tí cu cele qin. urechea medie.. piante mte 


id 2 6. „ SINUSITELE.. 


` Sinusita acută este de 'obicei: ‘complicatia unei rinite acute. - Se mai poate 
produce prin “pătrunderea. de fluide în sinusuri (baie, ‘medicatie nazală nejudi- 
cioasă), sau prin extinderea infecţiei . de. la o rădăcină dentară (la sinusul maxi- 
lar). Sinusita cronică este de obicei. continuarea” celei acute. Microscopic, prime- 
le modificări sunt reprezentate. de hiperemie, edem. moderat; infiltrat cu neutrofi- 
le şi "hipersecretie: mucoasá, in cazurile- mái grave: putând: apare şi eroziuni ale 
epiteliului superficial. În această fază ‘se poate ` produce vindecarea. Blocarea dre- 


najului < ‘sinusal prin mucoasa edemaţiată | „poate duce: la apariţia unui l empiem 


acut, carė poate retroceda » “dacă - 
se restabileşte drenajul, sau poa- : 
te conduce la. 0 sinusită nesupu- - 
rativá cronică sau.la un empiem 
cronic. Închis. O dată cu trecerea. - 
în cronicitate, neutrofilele fac, 
loc limfocitelor. şi- plasmocitelor, | 
apare o proliferare: fibroblastică, 
însoţită de atrofia mucoasei. 
Epiteliul se poate metaplazia pa- 
vimentos. 

Sinusitele (acute şi cronice) 
produc o serie de complicaţii 
supurative de gravitate deosebi- 
tă. Astfel, inflamatia supurativă 
poate difuza de la nivelul mu- 
coasei la osul subiacent, cu apa- 
rifia unei osteomielite purulente 


acute. De aici procesul se poate fig, 1 3. »Polip" choanal; Mucoasă sinusală cu puter- 
extinde cu apariţia de abcese nic edem în lamina propria. Rare celule inflamatorii 
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subcutanate, celulità sau abcese orbitare, precum şi supuratii intracraniene (ab- 
ces epidural, leptomeningită purulentă, abces cerebral, tromboza septică a /sinu- 
surilor venoase). Deşi aceste complicaţii se pot produce în inflamaţia oricărui 
sinus (din aproape în aproape, pe cale limfatică sau sanghină), sinusita frontală 
este reputată pentru frecvenţa complicatiilor intracraniene (prin extindere! direc- 
tă), in timp ce tromboza septică a sinusurilor venoase este aproape totdeauna 
complicatia sinusitei sfenoidale. Hipertrofia polipoidd a mucoasei sinusulüi ma- 
xilar in sinusită cronică stă la baza constituirii polipilor antronazali (vezi). Cînd 
drenajul Sinusal este impiedicat, mucusul produs se poate acumula sub ‘forma 
unui mucocel, care determină, prin presiune, 'atrofia oaselor vecine, sau se poate 
Suprainfecta devenind abces (piocel), cu perspectiva complicatiilor supurative de- 


scrise mai sus. Această complicatie este mai frecventă la celulele etmoidale an-. 


terioare si la sinusul frontal. Fragmentele osoase obţinute accidental la raclarea 
mucoasei sinusale sunt frecvent sediul unei osteite fibrozante cronice, cu semni- 
ficatie patologică minoră. îi Sima dun pent Or me deel E eae 


| 127. RINOFARINGITELE. — Le uiis: 
. Aga cum am arătat, rinofaringitele (acutá si cronică), ‘evoluează în paralel 
„cu rinitele şi nu constituie entități morfopatologice de sine stătătoare. La nivelul 
rinofaringelui se pot forma două tipuri de abcese: abcesul Tornwaldt, o inflama- 
fie supurativă a porțiunii mijlocii a amigdalei faringiene (bursa faringiană) şi 


abcesul intern Bezold, care apare ca urmare a migrării puroiului unei otite me- - 
dii supurate de-a lungul tubei Eustache (dar în, afara: ei) cu constituirea unui 


abces retrofaringian, care se poate rupe eventual în spaţiul postnazal. ^. 


sister 12.8. HIPERPLAZIA AMIGDALEI FARINGIENE... 9 oo 
-.. Hiperplazia adenoidală,. extrem de frecventă la copii între S şi 16 ani are o 
patogeneză obscură, putând reprezenta. o expresie locală a :hiperplaziei generali- 
zate a țesutului limfoid sau ‘rezultatul local al unor infecţii repetate, posibil, cu 

“virusuri din grupul adenovirusurilor. Amigdalitele acute şi cronice se însoțesc de 
obicei de o reacţie similară din partea amigdalei faringiene. Sinusitele cronice 
pot fi atât cauza cât şi consecinţa hiperplaziei adenoidale.. Rinita alergică poate 
constitui un factor favorizant. Simptomatologia clinică „cuprinde obstrucţia nazală 
cu respirație bucală în special noaptea si cu un facies caracteristic, cu lărgirea 
şi aplatizarea arcului nazal. Adenopatia laterocervicală este obişnuită. Copiii sunt 
nervoși, iritabili, au rezultate slabe la şcoală şi fac uşor inflamații ale tractului 
respirator superior. Auzul este interesat, ca urmare a obstnictiei tubelor Eustache, 
care predispune la infecţii ale urechii mijlocii. Histopatologic, se constată o hiper- 
plazie nespecificá a țesutului limfoid, care prezintă foliculi: limfoizi: ampli cu centri 
germinativi proeminenţi. El este. separat de epiteliul supraiacent, care uneori: este 
metaplaziat pavimentos, printr-o zonă îngustă de fibroza hialină.  Supuraţia. şi. fi- 
broza sunt mai puţin frecvente decât la amigdale. | oii aree 
- ES A US - à 


1.29. GRANULOAME NAZALE DE CAUZĂ NECUNOSCUTĂ. "à 


. - Alături de numeroasele infecţii granulomatoase care pot interesa nasul, exis- 
tí un grup de granuloame necrotizante progresive, de cauză necunoscutá, ce nu 
au tendinţa de vindecare spontană şi duc mai devreme sau mai, târziu la moarte. 
în literatură domneşte confuzia atât în privinţa nomenclaturii, cât şi a încadrării 
şi clasificării. Pentru simplificare vom arăta că, este de fapt vorba despre un 
vast spectru lezional, cu numeroase variante intermediare între boala Wegener şi 
granulomul mediofacial lap ^ eem oos 
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1.2.9.1. Boala (granulomatoza) Wegener. Descrisă între 1936-1939 de We- 
gener. ca o formă rinogenică: de poliarterită, boala. este: în esenţă un granulom 
necrotizant gigantocelular situat la nivelul nasului (sau altundeva în tractul respi- 
„„ Fator superior, Ja care se asociază în evoluție leziuni necrotice confluente pulmona- 
re şi o poliarterită sistemică cu manifestări predominant renale. - 3 
Leziunile nazale debutează cu îngroşarea mucoasei septale, care sángereazá 
uşor şi se acoperă cu cruste. Treptat se formează granuloame protuberante care 
se ulcerează producind distructii septale, apare edemul orbitei şi al feţei, propto- ^ ig 
za, fistula antroalveolară, ulcera(ii ale cavităţii bucale, faringelui şi laringelui. Ó 
Simptomatologia este dominată de rinoree, epistaxis, răguşeală, dureri auriculare 
sau surditate, Alteori, leziunile debutează in sinusul maxilar, palatul dur, ureche 
sau orbită. Există însă cazuri în care pe prim plan apar scăderea în greutate, fe- 
bră, purpură, tuse, hemoptizie, hematurie, dureri abdominale, încât leziunile trac- 
tului respirator superior sunt înregistrate numai la necropsie. În aproximativ 6 
luni — 1 an de la debutul bolii, se produce decesul prin insuficienţă. respiratorie 
(leziuni necrotice pulmonare) sau renală -(glomerulită: necrozantă şi arteritá rena- 
li) Histopatologic, este vorba: de- granuloame tuberculoide cu celule. gigante 
multinucleate, care creează probleme de. diagnostic. diferenţial cu tuberculoza. 
Uneori, localizarea granuloamelor în vecinătatea. arterelor pune problema diferen- 
tierii de arterita gigantocelulară, la care însă, celulele gigante sunt în relaţie cu 
distructia elasticei vasculare. În evoluţia granuloamelor se produce necroza, care 
are un caracter granular, uşor hematoxilinofil şi în general nu este atât de extin- 
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să ca în granulomul mediofacial detal: ==. oo oo bue geen 
12.92; Granulomul mediofacial letal. Există numeroase sinonime in lite- 
.ratura: de specialitate: granulom malign, granulom necrotizant nevindecabil tip 
Stewart, reticuloza “letală - (malignă). mediofacială, -granulom histiocitic, granuloma 
gangraenescens. Boala este aproape totdeauna precedată de o rinitá sau o sinusi- 
t cronică de durată. La debut, apare o tumefiere. indurată a. mucoasei nazale 
vestibulare sau -septale, care progresează spre ulceratie, producând epistaxis. Du- 
pă îndepărtarea crustelor negricioase care acoperă mucoasa ulcerati, aspectul 
este al unui ţesut de granulaţie obişnuit. Treptat ulceratiile şi distructiile tisulare 
se extind, cuprinzînd septul, palatul dur, obrajii, buzele, faringele, rebordul al- 
veolar etc. Suprainfectia bacteriană determină. apariţia unui edem inflamator al 
structurilor faciale urmat de constituirea de abcese subcutanate. Moartea survine: 
prin pneumonie consecutivă aspira(iei de material septic, prin hemoragie, ca ur- 
mare a erodării unui vas mare, prin. meningită, ca urmare a extinderii infecţiei 
spre cavitatea craniană, sau prin caşexie. Histopatologic, țesuturile afectate sunt 
dens infiltrate cu celule. limfoidale, plasmocite gi histiocite fuziforme cu nucleu 
rotunjit sau reniform. Necroza este extensivă. Principalul diagnostic diferenţia! 
se face cu o boală a sistemului limforeticular (care însă. dezvoltă focare secun- 
dare ganglionare, mediastinale sau în oasele craniene). m — 
"1.2.93. Variante intermediare, Au fost observate variante. anatomo-clinice 
de boală Wegener cu localizare strict nazală, sau cu manifestări pulmonare sau 
renale, dar fără leziuni nazale. Unele cazuri, care histologic se prezintă ca o 
boală Wegener tipică, se manifestă clinic prin necroze mediofaciale atât nies 
tinse, cum se întâlnesc numai în granulomul mediofacial letal, Există UA le 
granulom mediofacial letal, care asociază în tabloul microscopic rare Ce i vn 
l gante multinucleate, după cum există cazuri în care în restul mucoasei nazale 
sese modificări de arteriti gigantocelulart. În fine, există situaţii de granulom 
găsesc modificări de arteritd gigantoceiulari epar a lizatii. 
mediofacial letal asociate cu o poliarterită cutanată, visceralá sau. genera mane — 
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1.3. PATOLOGIE TUMORALA. 


Tumorile nazale, sinusale şi rinofaringiene sunt rare, majoritatea survenind 
numai exceptional la copil (tabel nr. 1.1). Vor fi discutate numai acele tipuri de 
tumori, care apar mai frecvent sau caracteristic la copil. Marea lor majoritate se 
prezintă macroscopic sub aspectul unor formaţiuni polipoase, care nu pot fi: di- 
ferentiate clinic de polipii netumorali. Din acest motiv, orice leziune polipoasă 
în regiune trebuie biopsiată în vederea unui diagnostic corecte : 


Tabel nr. 1.1. M : e 


Tumori nazale, sinusale şi rinofaringiene descrise la copil. 
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Tumori epiteliale. 
Papilom nazal ERE 
Papilom invertit nazal |. . 
Adenom pleomorf ^ : 
Carcinom pavimentos spinocelular (nazal şi sinusal) 


> ` Carcinom rinofaringian © 
Tumori. neurogenice UP PEN E 
^... Coristom nervos in. rinofaringe . . : 
"+ *Gliom nazal: 5 sf are 
s.  Meningiom nazal ^ es 
Neuroblastom olfactiv. - <- 
- Tumori vasculare. . 
- Hemangioendoteliom benign ° ` 
. Angiofibrom rinofaringian- juvenil ^ 


z volLimfangiom-:. | 5: 
Hemangiopericitom  -.. 


... Limfoame maligne’ 
-Tumori ale țesutului conjunctiv = =>; 
heee ae. oQBibrosarom o <i ousa 

`~ Tumori musculare = °> = 

ainei Rabdomiom i ~ 

`. Tumori _cartilaginoase şi osoase 
Het 32 Condom A 47-0 

- i Condrosarcom-:: ~ 

sers + Osteom 0 

.: v , Fibrom osificant ~ 

C 7*7 Ostéosarcom: îi: = 


+» Pseudotumori:—’Granulom  reparator- - 
' i . Displazie fibroasă 
i -= Boala Paget `- 
JGeratoame 23.2 NEGA ari 


1.3.1. CARCINOMUL RINOFARINGIAN. 


Este o tumoră frecventă în Extremul Orient (unde reprezintă 50% din carci- 
noamele apărute. la chinezii din- regiunea Canton), Orientul Mijlociu şi Africa. În | 
aceste zone geografice tumorile apărute la copil constituie aproximativ 15% din ` 
totalul de cazuri. Carcinomul rinofaringian apare foarte rar in alte arii geografi- 
„ce, dar în experienţa noastră el este cel de al doilea carcinom ca frecvenţă (du- 
pă cel hepatic), întâlnit la copil în zona noastră geografică, Tumora evoluează 
silențios, într-o arie anatomicá mai puţin supravegheată (clinic, ca şi la necrop- 
sia de rutină), dând frecvent metastaze regionale (în ganglionii laterocervicali, 
bilateral) şi la distanţă (plămân, ficat), care pot reprezenta primul semn clinic al 
bolii. O altă dificultate potenţială în stabilirea diagnosticului o reprezintă faptul 
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că 'celulele limfoidale caracteristice regiunii sunt foarte frecvent subiectul unor. 


grave artefacte produse atât prin manoperele de biopsiere, cât şi de o eventuală 
fixare întârziată sau necorespunzătoare. În asemenea situaţii, prin deformare, 
limfocitele iau o formă fuziformă, pretând la grave confuzii cu fibroblastele sau 
cu celulele epiteliale anaplazice. Tumora apare mai frecvent la bărbaţi, pacienţii 
au titruri mari de anticorpi faţă de virusul Epstein-Barr şi uneori niveluri înalte 
de estrogeni. Histopatologic, carcinomul de rinofaringe poate fi pavimentos spi- 
nocelular, cu celule tranziționale, sau anaplazic, această ultimă formă fiind cea 
mai des întâlnită la copil. Celulele sunt mari, cu nucleul rotund sau oval, conti- 
nind nucleoli si cu citoplasma slab vizibilă. Adeseori, ele apar intim amestecate 
cu celule limfoidale, fapt ce i-a determinat pe Regaud (1912) si Schmincke 
(1921) să denumească tumora: limfoepiteliom. Puţini anatomopatologi mai ac- 
ceptă azi această entitate, majoritatea considerând tumora drept un carcinom 
anaplazic, în timp ce prezenţa limfocitelor este explicată fie ca rezultând din in- 
vazia tumorală într-un organ cu structuri limfoide, fie ca o expresie a apărării 
imune. Coloratiile imunohistochimice au demonstrat că unele „limfoepitelioame” 

sunt în realitate limfoame maligne (oreticulosarcoame”),. “Tumora este foarte ra- 
diosensibilà. - T FEE IM 


E! 3 2 GLIOMUL! AZAL. 


Cregte c ca o masă i polipoidă fermi: ‘sub pielea’ rădăcinii Tinsülig: (iom extra- 
nazal), sau sub mucoasa nazală (gliom. intranazal) putînd prezenta sau nu o tijă 
de legătură cu creierul (prin intermediul unui defect în baza” craniului). Are ten- 
dinta de creştere în primele, săptămâni-luni de. viaţă, „după care. rămâne staționar. 
Histopatologic ; (Fig. A, RE este alcátuit dintr-un deut ‘glial. matur in care sunt 
Nu conţine. neuroni, „fapt-e ce Winter d 'gliomuP". nazal: Kaa uta mai mult: cà 
o tulburare. de dezvoltare, „decât e ca; o. aman: de; coristomul: de: tesut: nervos in 
Bor Y ur cd sc mte $i PA Ba stade e 


Fig 1.4. Gliom nazal, Sugar cu tumoră nazală, a cărei structură microscopică o aminteşte pe cea 
a tesutului nervos 
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. 13.3, NEUROBLASTOMUL OLFACTIV. 


Numit si estezioneuroepiteliom (in literatura franceză), se dezvoltă din com- 
. ponenta nervoasă a epiteliului olfactiv. Deşi poate apare la orice vârstă, inciden-  .. 
_ {a maximă este între 10 şi 20 de ani. Macroscopic se prezintă ca o masă poli. ^ ` 
„poidă hemoragică, care uneori pătrunde în sinusuri producând distructie osoasă. 


Microscopic, seamănă cu un neuroblastom, fiind alcătuit din celule cu nucleu oval 
sau rotund, hipercolorat, asemănătoare limfocitelor. Pe alocuri formează rozete, care 
pot lua fie aspectul pseudorozetelor (celule cubocilindrice aşezate in jurul unui spa- 


Qu şi mimind în acest fel o glandă), fie pe cel al rozetelor adevărate (celulele de- . 


limitează un spaţiu conținînd un material fibrilar sau granular), Diagnosticul diferenţial 
cel mai important este. cu limfomul malign, în special datorită faptului că 'prognos- 
ticul său este comparativ mai bun, 50% din cazuri supraviețuind 5 ani. Produce 
metastaze ganglionare şi viscerale (plămân, ficat, schelet) care pun dificile proble- 
me de diagnostic diferenţial în practică. = ^^ ~- dU Du Sie iza Kul 
3 „13.4. ANGIOFIBROMUL RINOFARINGIAN JUVENIL. ^^ c 
„Apare aproape exclusiv la adolescenţii de sex masculin, manifestindu-se 
prin obstructie nazală si epistaxis, care uneori poate fi atât de sever încât cau- 
zează decesul. Macroscopic, apare ca o masă polipoidă, roşie-albăstruie, netedă 
pe suprafață şi cu aspect spongios pe secţiune, ataşată ferm de procesul bazilar 
al osului occipital sau de corpul sfenoidului. Poate creşte anterior în fosele na- 
Zale sau lateral in antrum de unde. pătrunde. în obraz şi orbită, determinând pro- 
truzia globului ocular, fapt ce determină apariţia faciesului „de broască” caracte- 
ristic. Poate. eroda baza craniului ducind la apariţia unei leptomeningite, după 
cum poate favoriza instalarea. mastoiditei, sinusitei sau a unei otite medii. Mi- 
croscopic, este alcătuit, dintr-un țesut conjunctiv dens, pseudofascial, cu arii de 
hialinizare şi de degenerescenţă mixoidă, în care sunt dispuse la întâmplare spa- 
tii vasculare delimitate: de endoteliu, in jurul căruia se poate găsi un strat mus- 
_ cular incomplet, dar fără membrană elastică! — fapt ce favorizează hemoragiile. 
La suprafaţă este acoperit de mucoasa! respiratorie care; se poate ulcera sau me- 
taplazia pavimentos. Evoluţia sa este caracterizată de o creştere agresivă şi de o 
rată înaltă a recidivelor (40-60%), în caz de excizie incompletă. Desi au fost 
descrise cazuri certe de -angiofibrom rinofaringian şi -la femei, diagnosticul tre- 


fi fibrosarcoame. |... 


buie formulat cu prudenţă, multe asemenea -cazuri dovedindu-se până la urmă a 


„113.5 LIMFOAME MALIGNE. | | 

În țesutul limforeticular al rinofaringelui (mai rar la nivelul sinusurilor) 
poate apare orice tip de limfom malign. Totuşi, această localizare a bolii Hodg- 
kin este foarte rară. Mai frecvent, se întâlnesc limfoame imunoblastice, histioci- 
tare, iar în Africa, în mod caracteristic, limfomul Burkitt, care poate afecta la 
debut nasul sau rinofaringele (pe lângă localizările clasice” la mandibulă şi 
maxilar). Limfoamele pot ridica dificile probleme de diagnostic diferențial. Când 
materialul obţinut la biopsie este foarte redus cantitativ, este greu de distins în- 
tre tesutul normal şi limfomul limfocitic bine diferențiat, Limfomul histocitar 
trebuie diferențiat de un carcinom anaplazic, Granulomul mediofacial letal ridică 
de asemenea problema diagnosticului diferenţial cu un limfom. Dacă diferentie- 
rea corectă între diferitele tipuri de limfom malign este mai puţin importantă (în 
ceea ce priveşte selectarea terapiei, în această localizare), diagnosticul diferenţial 
cu un carcinom anaplazic este esenţial, deoarece limfomul malign are un prog- 


nostic mai bun. ': 
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i "T 136. RABDOMIOSARCOMUL. >: ooo y 
În timp ce localizarea nazală primitivă este excepțională, peretele lateral “al 
!rinofaringelui este una din localizările de predilecție ale tumorii. De aici se. ex- 


tinde rapid la nas şi sinusuri, baza craniului şi orbită, decesul producându-se ra- 
pid prin hemoragie, infecţie sau diseminare metastatic’. Histopatologic, se întâl- — 


neşte mai frecvent tipul embrional. 


137. CORDOMUL | | pe, | 

Deşi poate apare oriunde pe linia fostului notocord (din ale cărui resturi ia 
naştere), rinofaringele este, alături de regiunea sacrococcigiană, una din cele do- 
uă localizări de predilecție. Apariţia. în rinofaringe este tipică pentru cordomul 
dezvoltat în baza craniului, tumora extinzându-se de asemenea în cavitatea. cra- 
niană (unde comprimă trunchiul cerebral), sinusurile sfenoidale şi în orbită. Ma- 
„eroscopic, tumora este albicioasă, de consistenţă fermă sau gelatinoasă. Micros- 
.copic, sunt prezente caracteristicele celule „fisalifore”, cu numeroase vacuole.: 
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2. PATOLOGIA LARINGELUI SI TRAHEIL — | 


24. DEZVOLTARE. 


Mugurele laringotraheal apare la embrionul de 3 mm (ziua 24), ca o evagi- 
nare mediană şi ventrală a intestinului. primitiv anterior, care se învecinează cra- 
nial cu pungile faringiene şi caudal cu. mugurele hepatic. Laringele se dezvoltă 
din porţiunea sa cea mai cranială, care îşi păstrează legătura cu faringele. În 
săptămâna a S-a, apar cartilajele aritenoide, care delimitează aditusul laringian 
(comunicarea cu faringele), de forma literei T. În săptămâna a 6-a apare epiglo- 
ta, ca o proeminenţă ventrală a arcului IV branhial. Concomitent se dezvoltă, 
din arcurile III şi IV, cartilajul tiroid şi cricoid. Epiteliul laringian proliferează 
activ şi obliterează temporar intrarea în laringe. Din săptămâna a 10-a, arhitec- 
tura generală a laringelui este realizată, apărând şi corzile vocale. Laringele creşte 
apoi lent, atingând forma definitivă în ultimul trimestru al sarcinii. După naşte- 
re, evenimentul cel mai important are loc între lunile a 4-a şi a 6-a, când epi- 
glota coboară, fenomen legat de apariţia respirației bucale. Acest eveniment se 
corelează cu piscul de frecvenţă al sindromului morţii subite a copilului mic. 

Traheea se dezvoltă din porţiunea caudală “a diverticolului laringotraheal, 
fiind aşezată ventral şi paralel cu esofagul, de care este separată, începând din 
săptămâna 4—5-a prin septul traheoesofagian. Insulele cartilaginoase apar în sáp- 
tămâna a 10-a, din mezenchimul înconjurător, în timp ce glandele se dezvoltă în 
luna a 4-a. În luna a 5-a, principalele elemente anatomice ale traheii sunt con- 
stituite. e De ME CN ER : : | 

2.2. MALFORMATIILE LARINGELUI. 
2.21. ATREZIA LARINGIANA 
Este o malformatie extrem de rară, incompatibilă cu viaţa, dacă nu este 


prompt recunoscutá gi tratatá prin traheostomie. Este cauzatá de lipsa de rezor- 
btie a epiteliului ce obstruează temporar larginele în cursul embriogenezei. Zona 


atrezică poate fi: concomitent supra- gi infraglotică (tip I), infraglotică (tip ID 


sau glotică (tip III). Se asociază frecvent cu alte anomalii ca: atrezie esofagiană, 
fistulă esotraheală, anomalii ale căilor urinare, imperforatie anală, absenţa radiu- 
sului. Rareori se găsesc concomitent atrezie laringiană, hidrocefalie şi anomalii 


vertebrale. 


2.2.2. STENOZA LARINGIANĂ. 


Este cea mai frecventă malformatie a laringelui, rezultînd din rezorbţia in- 
completă a epiteliului ce obstrueazá temporar laringele in embriogeneză. Se aso- 
ciază rareori cu alte malformații. Ea mai poate fi datorită cartilajului cricoid, 
sau unor formaţiuni membranoase care obstruează parţial laringele, mai frecvent în 
porţiunea sa anterioară. A fost descrisă o formă familială de-stenoză laringiană, 
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cu transmitere autosomal dominan- 
tă. Intubatia traheală în perioada 
de nou-născut a crescut mult 
frecvenţa stenozei laringiene câşti- 
gate. Simptomatologia clinică este 
dominată de  cianoză, stridor şi 
semne de insuficienţă respiratorie. 


agt 3.2.3. FISURA 
LARINGOTRAHEOESOFAGIANĂ. 


Apare datorită dezvoltării ros- 
trale insuficiente a septului esotra- 
heal, putând fi limitată la laringe 
(50% din cazuri), interesând larin- 
gele (Fig. 1.5.) şi porţiunea supe- 
rioară a traheii (25% din cazuri), - 
sau coborind până la bifurcația | 
traheii (25% din cazuri). Se poate 
asocia cu fistula esotraheală, im- 
perforatie analá, hipoplazie pulmo- . 
narí, extrofie de vezică urinară, 
polisplenie, spasm  circofaringian. 
Alteori, fisura laringotraheoesofa- ^. 
giană face parte din sindromul G,. — 
alături de anomalii ale: feţei, cu... 
hipertelorism, fontanela anterioară lar 
rágusit, tulburări neuromusculare. ale mecanismului de. inghitire. Adeseori, sarci- 
na acestor. copii este. complicată .cu hidramnios. de- cauză .neclarificati. Uneori, 


| maniiestirile clinice, (desi prezente de-la naştere), devin manifeste doar in viata 


: Fig. 15. Fisură laringo-traheala 


. .Apare exceptional de rar si se datorează : lipsei de fuzionarè a lamelor car- 
tilajului tiroid, singurul ei simptom. fiind o voce înaltă. - 


| 075 225. LARINGOMALACIA; : 

Este cauzată de consistenţa neobişnuit de scăzută a cartilajelor laringiene, 
care permite îngustarea laringelui in inspiraţie. În sindromul Mohr, laringomala- 
Cla se asociază cu polibrahidactilie şi sindactilie, limba lobată cu portuberante 
papiliforme, palat înalt arcuat, anomalii ale: mandibulei, ale suturilor craniene, 
anomalii neuromusculare şi surditate de conducere, în timp ce în sindromul Ma- 
jewski, pe lângă laringomalacie mai întâlnim polisindactilie postaxială, coaste şi 
extremităţi scurte, anomalii genitale, fisura labialà mediană, epiglota anormală şi 
rinichi chistici. În sindromul „cri du chat" (Sp-) se observă o epiglotă flască şi 
alungită asociată cu un laringe îngust. vi 7 

2.2.6. LARINGOCELUL (aerocelul) (Fig. 1.6). Abe 
„Este o cavitate chistică tapetată cu epiteliu respirator, în legătură cu laringe- 
le, continind aer şi fiind situată la nivelul ventriculului laringian. Prin suprainfectie 
se produce laringopiocelul, care netratat poate fi mortal. Chistul laringtan, spre 
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gă, urechi jos: implantate, hipospadias, plâns 
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atte 


„deosebire de. aerocel (cu care este 


fără contact cu laringele, care 
conţine mucus. Neurofibromatoza 
Recklinghausen poate afecta si la- 
ringele - (deşi . “afectarea faringiană 
este mai caracteristică), 
Laringoptoza este de fapt o 


prin dezvoltarea insuficientă a tra- 
heii (trahee scurtă) şi se manifes- 
tă prin | voce cu n tonnag Brave. 


52. 23. - MALTORMATIILE. 
 TRAHEII. iE 


2, 3. 1. AGENEZIA TRAHEIL. 


etd S Ese. [y anomalie rară, „ce apa- 
ge mai frecvent la sexul masculin 
Ee no e (2: 1) Au, fost descrise trei -tipuri 

Fig 16  Laringocel Varful sondei pătrunde d in | cavitaie. “anatomice. În. tipul I (20% din. ca- 
= En odore C00 guri) traheea proximalá-este atre- 
^ zică, dar "Gialicea:  distalii,  bronsiile si “plămânii. sunt de: configuraţie normală. 

“Uneori” există- o. fistulă «sotrahealii (cu ‘traheea 'distală): În- tipul II (60%: dinca- 
Ae Zuri): -traheea lipseşte i ir totalitate, bronşiile: principale se unesc pe linia mediană 

. Si se deschid“ în esofag intr-o fistula. În. tipul III: (20% din cazuri), traheea 
“lipseşte, i “bronşiile principale: nasc independent din esofag. Se mai pot 
“asocia: agenezie: pulmonară, atrezie esofagiană, -atrezie duodenală, pancreas ine- 
` Iar, trunchi arterial comun, alte. malformații. cardiace, anomalii ale tractului geni- 
| tourinar, ale sistemului nervos central, pre umi si anomalii  laringiene, 


iij 


Sy ic we SINDROMUL GÂTULUI SCURT (brevicollis ii: 


a mod normal, traheea trebuie. să „aibă 22 de cartilaje. În acest sindrom | 


traheea prezintă un număr mai redus de cartilaje, fiind mai scurtă. Pot coexista 
anomalii . faciale, „renale, ‘scheletice . ŞI. dextrocardie. Sindromul Klippel-Feil gru- 
pează: gât scurt, linie păroasă occipitală . joasă, mobilitate redusă a. Bin, la 
care se mai pot. asocia hipoplazi sau V. ectopig, pulmonară. " 


L " 1 > " 
4 é i rg Ty 


2 3, 3, STENOZA TRAHEALĂ ` 


Mn pee de lipsa părții membranoase a cartilajelor traheale,. „care astfel 
devin inele. Rareori, întreaga trahee este cartilaginoasă (traheea în. „pâlnie”, 
formă de „morcov”), când apar concomitent anomalii pulmonare şi artera vale 


monară stângă retrotraheală. De obicei unul sau. mai multe. cartilaje traheale sunt _ 


"inelare (stenoza segmentară) situaţie în Care pot apare bronşii accesorii cu origi- 
-ne în trahee, mai ales în regiunea stenozei si: uneori, fistula esotraheală. Clinic, 
E apare. stridor. inspirator s  expirator, wheezing, dispnee, Cianoză şi retractii. 
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confundat. uneori), este o. cavitate 


poziție. joasă a laringelui produsă 


— 1 
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.234. TRAHEOMALACIA, ooo 


o 


"la fel cu laringomalacia şi bronhomalacia (cu care se poate asocia), traheo- 


malacia defineşte situaţia în care peretele traheal este neobişnuit de moale, co- 


“lapsând în cursul mişcărilor respiratorii. Uneori cauza este absența localizată a 


unui cartilaj traheal. Diagnosticul trebuie formulat cu precauţie şi numai după | 


excluderea unor cauze de compresiune externă (vezi tabelul nr. 1.2.), sau de ob- 
structie intratraheala. Compresiunea traheii prin timus biperplazic este dubitabilă. 


Inel vascular prin arc aortic dublu 


A. subclaviculară retrofaringiană ° ^: 
A. nenumită cu origine mai spre stânga 


A. carotid’ stângă. cu origine mai spre dreap 
_ A. pulmonară stângă retrotraheală 


Arc aortic drept cu 


723.5: TRAHEOBRONHOMEGAL 


Consti din dilatarea traheii şi/sau 


ei d sl 

pnt 

MURS: 
wd 


a. subclaviculara stângă aberant x 


 Amomalii vasculare cauzatoare de compresiune externă traheală. - 


ph 


Inel vascular prin arc aortic drept cu ligament arterial stg, PEN | 20% 


nA ADA pet 


0 ‘ n x rt; d 
‘Ny Are zi, t gi P 

la^ pri rr 
m JU Li 1 Ww TE 
eae! {i ; n 


, 


A (sindrom Mounier-Kuhn). - 


iii Tabel nr. 12 


soda eoa 


“bronşiilor cu. bombarea membranelor 


intercartilaginoase. Este cauzată, de o insuficientă dezvoltare congenitală a mus- 


tuse cronică, bronşite repetate. şi b 


somal recesiv, care a fost: descrisă si in 


. ... Tesutul cartilaginos traheal poate, 
- anomalii ale traheii) într-o, serie de... 
| sindroame displazice scheletale: sin- 
—- dromul campomelic, nanismul dias- 
| trofic, nanismul tanatoforic, sindro- 
- mul Ellis-van Creveld, distrofia to- 
“zacică . asfixiantă (sindrom Jeune), 


sindromu! Saldino-Noonan, 


Este probabil cea: mai. :frec- 
ventă anomalie: care * interesează - 
cele două organe. (Fig.:.1.7.).  For- 
ma cea mai des întâlnită: asociază: 

„atrezie esofagianá, cu... porţiunea 
proximală a esofagului ‘terminan- 
du-se in deget de minus’; în timp 
ce porțiunea  distalá: este: “unită 
printr-o fistulà cu traheea distalá 
(sau cu o. brongie). La 70% din pa- 
cienti se asociază o altă malformaţie, 
în timp ce peste 50% din ei pot 
avea două sau mai multe anomalii 
„adiţionale. Sé pot asocia: anomalii 
“vertebrale, anale, intestinale, rena- 
. Je; ‘scheletice, cardiace etc.: -> 


de şi a fibrelor elastice din căile 
ronhopneu 


Ws 


aeriene mari. Clinic, se găseşte 


neuinonie, Este o boală moştenită auto- 
1. asociere cu s 
„anormal 


' cu sindromul Ehlers-Danlos. 
sau insuficient dezvoltat (cauzând 


- 1.7. “Ristulă. esotraheală 
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tial în clinică este fistula esotraheală în H. Tusea, în accese paroxistice, cianoza 
là supt, distensia abdominală şi pneumoniile în repetiţie, sunt simptome comune 
fistulei esotraheale şi altor procese (cu care trebuie făcut diagnosticul diferen- 
tial), cum ar fi: fisura laringotraheoesofagiană, disfunctia neuromuscular’ farin- 
golaringiană, artrogripoza etc. Din punct de vedere microscopic, traheea pacien- 
tilor cu fistula esotraheală prezintă modificări de metaplazie pavimentoasá (la 
nivelul părţii membranoase sau circular), care interferează cu mecanismul de cu- 
răţire al plămânului şi, favorizează „plămânul de retenţie”, care poate fi prin el 
însuşi (fără pneumonie) cauza de :moarte la aceşti pacienţi. Capătul traheal al 
unei fistule traheoesofagiene poate persista ca diverticol traheal, dacă ligatura 
chirurgicală nu se face suficient de aproape de trahee. 


Mai rară, dar mai importantă din punct de vedere al diagnosticului diferen- 


2.3.7. TRAHEOBRONHOPATIA OSTEOPLASTICĂ. 


Este o anomalie foarte rară, în care apar mase osoase sau cartilaginoase in- 
tre inelele (cartilaginoase) traheale, cu păstrarea intactă a părţii membranoase. 
Clinic apare dispnee, răguşeală,. tuse, expectoratie si hemoptizie. Procesul se 


poate extinde la bronşii. ——^ — 


O gamă largă de corpi străini (uneori, dintre cei mai neasteptati) se pot 
opri în laringe (Fig. 1.8) sau trahee (in special la bifurcatie), provocând simpto- 
me obstructive, iar dacă obstructia nu este asfixiantă, pot determina modificări 
inflamatorii acute, sau chiar necrozá şi ulceratie la nivelul mucoasei. — i 

„ Agenţii corozivi ingerati accidental şi expulzați prin vomă ajung prin aspi- 


"a nivelul mucoasei. Leziunile se pot 
. extinde la trahee. | 


.- JAntüba(ia endotraheala poate 
determina leziuni localizate la ni- 
velul corzilor vocale, dar ele sunt 
„mai frecvente în regiunea subglo- 
tică şi traheală. Gama acestor le- 
ziuni este variată: de.la. eroziuni 
_ ale mucoasei, la forme mai severe, 
cu ulcerarea: submucoasei si chiar 
erodarea cartilajului; Uneori se pot 
produce. . perforaţii. Perfecţionarea 
materialelor a scăzut frecvenţa 
acestor leziuni, a căror gravitate 
potenţială constă în stenozele cica- 
triciale severe ce se pot instala la 
nivel subglotic sau traheal. 


2.5. EDEMUL LARINGIAN. - 


Aderenta fermă a mucoasei 
larginiene la țesuturile subiacente 


Fig. 1.8. Corp străin laringian. Inel situat la nivelul în unele zone ale laringelui face 
corzilor vocale ca fluidul de edem să se dispună 
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rare în laringe, unde produc edem şi necroză (de coagulare sau de lichefiere) la 
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în mod caracteristic deasupra cartilajului aritenoid, in pliurile ariepiglotice, epi- 
glotă şi în pliurile vestibulare. Tumefierea capetelor posterioare ale pliurilor arie- 


piglotice determină obstructia laringelui. Edemul laringian se poate instala în: 


anasarcă, de obicei fără a produce obstructia laringelui, sau în cazurile de inte- 
resare a întoarcerii venoase a capului şi gâtului (ex. tromboza venei cave supe- 
rioare), când edemul ia un caracter acut şi extins, putând cauza obstructia la- 
ringelui. Edemul „angioneurotic”, instalat în stările de hipersensibilitate declan- 
gate de alimente, medicamente sau frecvent de intepiturile de insecte, poate fi 
extrem de extins, potential fatal. Cauza cea mai frecventă şi mai gravă a ede- 
mul laringian este reprezentată de infecțiile acute (difterică, streptococică). 


„246. INFLAMAŢII, —— 
| 2464. EPIGLOTITA ACUTĂ, dun 
» Este o boală rară, dar “importantă a copilului mic, care se instalează brusc, 
fluenzae tip B, bacteria putînd fi cultivată după deces din epiglota inflamată şi 
din sânge. Macroscopic, singurele modificări organice sunt reprezentate de con- 
gestia şi edemul epiglotei. În restul organismului pot apare modificări nespecifi- 


ce datorate toxemiei. Microscopic, la nivelul epiglotei pot apare ulceratii însoţite 


de infiltrat inflamator, acut: nespecific...- 


Este produsă de o mare va- 
rietate de infecții bacteriene | 
(streptococ beta-hemolitic, Haemo- | 
philus influenzae, pneumococ, ba-! 
cil difteric) (Fig. 1.9) şi .virotice. - 
(gripă, adenoviroze,: varicėlă): Mu- >; 
coasa faringiană apare - congestio- © 
natí, edemaţiată şi .infiltrati cu - 
neutrofile sau rotundonucleare, in - 
funcţie de etiologie. Epiteliul su- 
perficial se poate necroza şi aco- 
peri cu  exudat fibrinopurulent 
(Fig. 1.10). Rareori necroza se ex- 
tinde la țesuturile — subiacente. 
Uneori, procesul inflamator poate 
interesa concomitent traheea şi 
chiar bronşiile (laringo-traheită, la- 
ringotraheobronşită), 


2.6.3. LARINGITA CRONICĂ, 


Dacă laringita cronică nespe- | 
cifică este în principal o boală a Fig, 19. Lar 
adultului, la copil se pot intálni, | 


ingită diftericá. Pseudomembrana este 
 aspirati în bronşia dreaptă 
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culoză (în special lupus laringian), 


2.7. NODULII (POLIPII) VOCALL - 

Mai frecvenți la adult, dar 
apărând şi în copilărie, nodulii vo- 
cali sunt o consecinţă a traumei 
vocale, care produce congestie, 
edem şi hemoragii focale in tesu- 
tul subepitelial al corzilor vocale, 
ducînd la distorsionarea acestora. 
.Leziunea se localizează pe fata 
medială a corzii vocale, la intálni- 
rea treimii anterioare cu cea mij- 


. feralí dar de dimensiuni diferite. 
|. In cazurile. grave, degenerescenta 
interesează cele două treimi ante- 
“rioare ale corzilor vocale, in tota- 


Fig. 1.10. Laringită fibrino-purulentă. Pseudomembrana. 
de fibrină, infiltrată cu PMN, “aderă de. mucoasa Jarin-: , mixomatoide, hialine, care 


Bane pot fi diagnosticate corect, numai 
biopsiată pentru că, ocazional, ea poate 


giană într-o zonă ulcera! 


în cunoștință de cauză. Leziunea trebui 


Tumorile laringelui şi ale traheii sunt rare Ia copil (tabel nr. 13). Vor fi discu- 
tate numai acele tipuri de tumori-care apar mai frecvent sau caracteristic la copil. 

CC a i e a ta i abea ee a e E ea rr toată AS Tabel ae RS rii | 
“+ Tumori laringiene şi traheale descrise la copil... -. 


Tumori epiteliale : 
Papilom | M oa 
Papilomatoza laringotraheală juvenilă 
Carcinom pavimentos spinocelular 

Tumori vasculare . E 
Hemangiom 
Limfangiom 
Hemangiopericitom 

Tumori neurogenice 
Neurofibrom Ri ks 
Neurofibromatoza Reckinghausen Gg veles 

Tumori musculare i 
Mioblastom cu celule granulare gru dati 
Leiomiom as ete 
Rabdomiosarcom : : 

Tumori cartilaginoase 

. .Condrom | .. gd me 
|... Condrosarcom TAR, 


rareori la: nivelul- laringelui: tuber- 5 3 


sifilis congenital, sclerom. sau 
micoze (in special Candida) =. 


sett 


locie. Deseori, leziunea este bila- 


aspecte variate: angiomatoase, ff^ 
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Tumor conjunctive. 
Fibrom 
Histiocitom. fibros 
Fibroxantom 

Alte tumori ` 
Chemodectom 
. Limfosarcom | 
Plasmocitom solitar - 
Carcinoide 


2.8.1. PAPILOMATOZA LARINGOTRAHEALA JUVENILA 


Deşi pot apare şi papiloame unice, de. cele ‘mai multe | ori feztitile- sunt 
multiple. Ele apar la copii ale cáror mame. au prezentat condiloame acuminate 
în timpul sarcinii, cercetările imunohistochimice din ultimii ani incriminind etio- 


logic virusurile Papova. Procesul. începe cao leziune unică, la nivelul corzii vo- . 


cale, de aspectul unei proeminențe- lobulate de 2-5. mm, moale, de culoare roz şi 
mobilă, element clinic important de. diferenţiere fata de leziunile infiltrative ma- 
ligne. “tn evoluţie, apar alte leziuni „si | 

şiile principale. Microscopic. (Fig AD 1 iunea. esté compusă din numeroase 
papile, cu axe conjunctivo-vasculare “subţiri, uneori- infiltrate cu “rare celule TO- 
tundonucleare, pe care se dispune un epiteliu pavimentos: hiperplaziat, fără atipii, 
cu keratinizare redusă. Papiloamele: ‘pot: dispare sponi | 
cidiva tenace. după extirpări . repetate < Exist 


cat. cauterizare. sau 1 iradi 


Este c o. “tumoră ‘Tal f : eii- 
blemele de` diagnostic ` şi de. terapie. pe care. le. 


: ridică. 


„ tând regresa spontan după primul an: de: viaţă. “Se poate asocia ocazional cu he- 


- mangioame cutanate. Se localizează . aproape totdeauna ín regiunea  subglotică, 


unde: apare ca o masă 'sesilă,: aplatizată,- ide: culoare roz sau albăstruie. Poste: ge- 


Fig. 1. 11. Papilomatoză laringiană. Proiectie papilomatoasă cu ax conjünctivo-vascular tapeta cu 1 epiteliu 
pavimentos 
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similare in. laringe, trahee sau chiar în bron- 


pontan la pübertate, sau pot re- - 
bservaţii de. ‘transformare malignă, 
după o- evoluţie de mai. multi ani, cu recidive frecvente, mai. ales „dacă. s-a E apu 


Ea poate fi “observată ime-. 
` diat după naştere sau după câteva luni de: viață, creşte- progresiv cu vârsta, pu-- 


PT 
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nera hemoragii dezastruoase la biop- 
sie, sau în caz de intubatie. Uneori, 
leziunea fiind difuză, anestezistul o 
poate confunda cu o simplă conges- 
tie laringianá. Hemangiomul traheal 
poate fi izolat, sau se poate continua 
cu un angiom mediastinal peritraheal. 
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2.8.3. TIROIDA INTRATRAHEALA. 


Este mai degrabă o anomalie de 
dezvoltare decât o tumoră propriu- 
zisă: Tesut- tiroidian se găseşte destul 
de frecvent: în peretele intern al la- 
ringelui (Fig. 1.12) sau în traheea 
superioară (peretele posterolateral) la 
nou-născut, în continuare cu glanda 
propriu-zisă (tiroida aberantă falsă), 
sau nu (tiroida aberantă adevărată). 
Mărirea de volum a acestor incluzii 
(gusa) dă simptome obstructive (la- 
ringiene, traheale), care sunt mai 
frecvente la“ sexul feminin (3:1) şi 
cum. este de „aşteptat în zonele în ca- . 


Te guşa este. frecventă. (endemică). 


u 
1 
( 


3. PATOLOGIA PLĂMÂNULUI ŞI BRONŞIILOR - 


3.1. DEZVOLTARE EMBRIOLOGICĂ 


Dezvoltarea plămânului fetal traversează trei perioade : a. perioada pseudo- 


glandulară (bronşică), între săptămâna a 4-a şi a 16-a de viaţă intrauterină; b. - 


perioada -canaliculară, între săptămâna a 16-a gi a 24-a şi c. perioada saculari, 
între săptămâna a 24-a şi naştere... —— ^ — v | y 
a. Perioada pseudoglandulară. Din mugurele traheal se divid mugurii bron- 
şiilor primitive (ziua 26-28), care printr-un proces de diviziune dihotomică vor 
da naştere bronşiilor lobare (prefigurând viitorii lobi pulmonari, până în săptă- 
mâna a 12-a), respectiv. bronşiilor segmentare, subsegmentare şi bronsiolelor ter- 
minale (până în săptămâna “a 16-a). In felul acesta, viitorul plămân este 
constituit dintr-un arbore de tubuli înguşti, tapetati de un epiteliu cilindric sau 
cubic, înconjurați de -mezenchim, ‘care seamănă: cu -o glandă. Se consideră că 
până în săptămâna a 16-a, porţiunea de conducere a arborelui traheobronşic este 
complet dezvoltată, acest segment crescând in continuare numai în dimensiuni, 
- pe mäăsüra "creşterii plămânului:: ^97 paie Be ee Eno SIT RET 
^b. Perioada canaliculară. Începând din săptămâna à 16-a, in mezenchimul 


ce înconjoară bronşiile, se produce o proliferare rapidă de capilare sanguine, în 
timp ce bronşiolele terminale încep să-şi piardă partial "tapetul epitelial. Până în 
săptămâna a. 24-a, are loc’ un complicat proces de remaniere structurală, in cur- 
sul căruia capilarele proliferate pătrund printre- grupele de celule epiteliale res- 
tante, la capătul distal al căilor“ respiratorii apărând::o structură mai putin 
compactă - canaliculară, alcătuită. dintr-o “vastă reţea: de capilare, tapetatá spre 
lumenele care se formează, de celule -epiteliale. Originea sa duală, concomitent 
din epiteliul bronşic de derivație entodermală şi din mezenchimul ce înconjoară 
bronşiile, explică comportamentul viitorului: epiteliu alveolar pulmonar în con- 
diii patologice : "56749 379 e WW dian dicis — Pi 
c. Perioada saculard. Dezvoltarea în continuare a țesutului pulmonar se fa- 
ce centripet, pe seama transformării brongiolelor terminale in brongiole respirato- 
rii. După săptămâna a 24-a, din pereţii bronşiolari se produc nişte evaginăn 
saculare, alveolele“ fetale, care aproape de termen se divid fiecare în patru lo- 
buli, pe suprafaţă cărora apar mici depresiuni, ce constituie viitoarele alveole 
pulmonare, care se formează după naştere. Ca urmare a acestor modificări, me- 
zenchimul se reduce foarte mult şi plămânul ia un aspect alveolar. — 
Paralel cu dezvoltarea arhitecturii generale a plămânului, are loc şi diferen- 
tierea diferitelor componente structurale. Astfel, la nivelul epiteliului bronşic, 
primele celule mucigene apar din săptămâna a 13-a, pentru ca la sfârşitul săptă- 
mânii a 16-a să fie d ja rezente celulele bazale, celulele mucigene, celulele ci- 
liate şi neciliate (preClara). Celulele endocrine apar în ultimele luni de gestație. 
Studii de microscopie electronică au documentat prezenţa celulelor de tip Igi 
II, începând din luna a 6-a. Din săptămâna a. 14-a, apar muguri epitelial! ce 
cresc din epiteliul bronşic spre exterior şi prin diferenţiere vor genera pani în 
săptămâna a 24-a glandele mucoase bronşice. Glandele seroase se formează în 
“săptămâna a 26-a. Din mezenchimul peribronşic încep să se diferenţieze, ince- 
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 pánd din săptămâna a 10-a, primele 'condrocite tru ână în săptămân 
MO tamana a F ‘Condrocite, pentru -ca până în săptămâna a 
A Pine diferențieze complet structurile cartilaginoase, musculare, cotihutictive 


„Dezvoltarea prenatală a circulaţiei sanguine pulmonare: este în strânsă legă- 


„tură cu cea a arborelui bronşic. Iniţial, mugurele laringotraheal este nutrit de o 
serie de artere segmentare pereche, ce pe din aorta dorsală, caudal de arcu- | 
a 


„rile sale. O dată cu apariţia celui de al 6-lea arc aortic (săptămâna a S-a), din 

porțiunea sa ventrală iau naştere nişte muguri orientati caudal care fac treptat” 
contactul cu reţeaua capilară intrapulmonară, devenind artere pulmonare. Acestea 
cresc gi se ramifică în paralel cu arborele bronşic, aşa încât în săptămâna a 16-a, 
toate ramurile preacinare sunt deja constituite. Există două tipuri de ramuri ale 


arterelor pulmonare:unele (numite convenţionale) care merg paralel cu. traiectul . 


bronşiilor şi altele geris supranumerare) mai mici, dar mai numeroase, care 
nu au íraiect -paralel cu brongiile ci vascularizează alveolele. direct. Paralel cu 
dezvoltarea arterelor pulmonare, arterele. segmentare pereche -involuează , cu ex- 


ceptia primei perechi, care va da naştere arterelor. bronşice. Cele două sisteme — 


arteriale pot menţine anastomoze până în viata adultă.: Dezvoltarea venelor pul- 
monare are loc ceva mai târziu decât-cea<a. arterelor... Sângele; venos din terito- 
riul pulmonar este drenat: la: început. prin intermediul. plexului- venos,- splanhnic, 
în venele cardinale. Mai. târziu are. loc o regrupare: a venelor ce converg într-un 
trunchi pulmonar comun, ce:se varsă direct în sinusul: venos. Treptat, trunchiul 
pulmonar este inclus în peretele “posterior al atriului -stâng, încât, în: final, cele 
patru vene pulmonare. se vor.deschide aici. Persistenta. conexiunilor. fetale dintre 
sistemele venoase: pulmonar, bronşic si cardinal, este Cauza majorităţii anomalii- 
lor congenitale ale venelor pulmonare... 2), V 


Sie 


. Vasele limfatice. încep să apară in regiunea hilard în săptămâna a 8-a. După 
săptămâna a 12-a există deja o reţea lin 


existá-vase limiatice. i vob uiv st a sta chiu MP | 
„După naştere, plămânul, îşi continuă dezvoltarea. şi creşterea. Volumul său 
se dublează la. vârsta: de. 6 luni, este de.4 ori mai mare, în jurul vârstei de 1 
an, în timp ce la 10-12 ani, el este de 10-20 de ori mai mare decât la naştere. 
„primele 3 luni, cregterea plămânului ;se face proportional cu cutia toracică, 
apoi aceasta creşte. proportional mai repede. Pe lângă. formarea de alveole pul- 
monare din saculii pulmonari: (alveolele imature, de. tip. fetal), care a fost descri- 
să deja, are loc un proces complex de diferenţiere centripetă, in cursul ciruia 
bronşiolele terminale ‘se transformă în bronşiole. respiratorii, iar acestea in ducte 
alveolare la capătul cărora iau naştere alveolele pulmonare. În acest fel,. acinul 
pulmonar, care la naştere măsoară 1 mm, ajunge la adult la. dimensiunea de 1 
cm, in timp ce numărul alveolelor pulmonare creşte de 4 ori în primele 2 luni, 
pentru ca fa vârsta de 8 ani plămânul să conțină 200-600 milioane de. alveole. 
Se admite că mai târziu, procesul.de creştere se bazează pe creşterea in dimen- 
siuni a alveolelor pulmonare, de la 100-200 microni diametru cât au ele la co- 
pilul mare, până la 200-300 microni, cát au la adult. În plus, în jurul vârstei de 
7-8 ani, apar canalele de legătură directă între bronşiolele terminale şi alveolele 
vecine, canalele Lambert, suportul morfologic al procesului de ventilaţie colate- 
rală. Circulaţia intraacinară se dezvoltă pe măsura formării de noi alveole. 


32. PARTICULARITATILE FUNCŢIONALE ALE PLĂMÂNULUI ÎNAINTE 
De ab natur stars sers UDE NASTERE. iaioo Gators in 38 ans 


sat viata intrauteriná, . plămânul funcţionează ca o glandă. exocrină, „arborele 
traheobronşic jucând. rolul de cale excretoare. Fluidul excretat contine, începând 


din săptămâna. a 1 3-14-a, cantităţi crescânde „de surfactant- pulmonar şi mucus, 
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| E limfaticá bine dezvoltată situată în tesutul - 
conjuctiv- pleural, perivascular, peribronşic si intralobular. În septele alveolare nu 
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„de către neavizaţi. 


fiind ţinut sub presiune de contracția muschilor laringieni, ce acţionează: ca un 


sfincter. Presiunea fluidului în arborele respirator şi prezenţa suriactantului sunt 


„ factori importanti în dezvoltarea şi expansionarea -plümánului la naştere. Din . | 


„aceste motive, unele malformatii renale, cauzatoare de oligohidramnios se aso- 
ciază frecvent cu malformații pulmonare, iar în paraliziile muşchilor laringieni şi 


-3.3 PARTICULARITATILE STRUCTURALE ALE PLĂMÂNULUI LA 
ai GAS e, Asus ns NOUNNASCUT. (6, 28200 o 0 


mânul nou-născutului prezintă o serie de particularităţi anatomice ce se rÁsfráng .—— 
] : zitia © 


celulare decât la adult, situ 


CUM .34. MALFORMATIE == 
0054,91. ANOMALII BRONHOPULMONARE > ` S 

... Tulburarea procesului de dezvoltare a arborelui traheobronşic (perioada 
pseudoglandulari generează un spectru larg de anomalii ce interesează atât ra- 
murile bronşice cât şi parenchimul pulmonar înconjurător. Anomalii similare au 
putut fi produse experimental la şobolan prin administrare de regimuri carentate 
in vitamina A, în timpul gestaţiei. | | | ih i 
341.1, Agenezia pulmonară bilaterală (completă) este o anomalie incompa- 
- tibilá cu viaţa, care se întâlneşte foarte rar. Arborele laringotraheal se termină în 
. deget de mănuşă la nivelul laringelui, traheii sau bronşiilor principale, cei doi 
plămâni lipsind în totalitate, Se pot asocia anomalii esofagiene, cardiovasculare, 
ale feţei, precum şi polisplenie sau asplenie. . ^ ^ 0 4 PR ER ȘI 
„1 341.2, Agenezia pulmonară unilaterală se întâlneşte “mai frecvent decât 
„cea bilaterală. Pot. apare trei situaţii : a. lipseşte complet atât bronşia cát şi tesu- 
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timpul naşterii, se- — 
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? ia ; b. există un rudiment d HN 
pulmonar ín jur si c exi l l iment de bronşie, dar fără ţesut 
. o b ^ dai 
noasă de ţesut pulmonar prost dezvolai rudimentară înconjurată de o masă căr- 


cereti ră ie osoase (ale feţei, coloanei vertebrale sau ale membrelor), 
are etc. Problemele clinice ale acestor copii, care pot prezenta ani de ot 


_ 344.3. Plămânul în potcoavă. Exceptional de rar, plămânii apar fuzionati 
in spațiul dintre inimă şi esofag. Anomalia se asociază invariabil cu multiple al- 


zuri şi lobi supranumerari. Importanţa acestor anomalii este în principal descrip- 
tiv anatomică, ele neinfluentánd patologia pulmonară. - 2E ES a 


_ ,2-4.1.4.1.1. Sindromul Ivemark (asplenie). Este un complex malformativ ne- 
familial, care afectează mai frecvent sexul masculin şi care grupeazi: asplenie, 
malrotatie intestinală, ficat simetric, cardiopatii congenitale (transpozitie de vase 
mari cu stenozá sau atrezie pulmonară,. ventricul unic, defect septal atrial larg), 
anomalii de întoarcere venoasă (ale arterelor pulmonare, întoarcerea venei cave 


inferioare via vena azigos sau vena hemiazigos, vene cave superioare simetrice- - 


fiecare deschizându-se ín cáte un atii), -arc aortic drept şi izomerism bronşic 
drept. Există câte 3 lobi pulmonari de fiecare parte, bronşia stângă ramificándu- 
se identic cu cea dreaptă. e | 
3.4.1.4.1.2. Sindromul polisplenic afectează in mod egal cele două sexe, 
grupând : polisplenie (4-14 spline mici, egale), malrotatie intestinală, ficat sime- 
tric, cardiopatie congenitală (defect de sept atrial sau ventricular) şi izomerism 
bronşic stâng. Există câte doi lobi pulmonari de fiecare parte, bronşia dreaptă 
ramificându-se identic cu cea stângă. . | l 
3.4.1.4.1.3. F-anizosplenia afectează numai sexul feminin, grupând anizo- 
splenie (vezi), cardiopatie congenitală şi izomerism bronşic stâng. | 
3.4,1.4.2, Alte anomalii de origine şi ramificare bronşică. A fost descrisă 
originea trahealá a unor ramuri brongice (lobară, lobar’ supranumerară, segmen- 
tară apicală a lobului drept superior, segmentară supranumerară apicală a lobului 
superior etc.), Au fost descrise de asemenea brongii supranumerare sau absenţa 
unor ramuri segmentare de diferite grade. i A nu 
„Bronşia in pod" denumeşte anomalia în cadrul căreia traheea se divide in 
două. bronşii, una pentru lobii. superior şi mijlociu drept, alta pentru. plămânul 
stâng şi pentru lobul drept inferior (a cărui bronşie „în pod" traversează media- 
stinul de la stânga la dreapta). cen aie „etil 
© 44.1.4.3. Scizuri pulmonare anormale. Destul de frecvent, una sau mai multe 
scizuri lipsesc sau sunt incomplet dezvoltate, Ca urmare, numărul lobilor pulmonar 
este redus. Disectia atentă demonstrează însă în aceste cazuri. o ramificare normală a 
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bronşiilor lobare, al căror număr depăşeşte 

e numărul lobilor observabili la its ache. 

„ Alteori, scizun accesorii delimitează „lobi su- 

^. pranumeran”. (Fig. 1.13) Cu incidenti mai 

mare apar : | | 
VD a. lobul ,,cardiac” sau infracardiac, al 
^s lobului drept inferior; 

a b. "lobul dorsal Nelson", format din 
segmentul superior al lobului inferior 
drept (60% din cazuri), stâng (20% din 
cazuri), sau bilateral (20% din cazuri), c. 
fisura orizontală ce divide lobul stâng su- 
‘perior in doi "lobi" mai mult sau mai 
putin egali; d. fisura apical’ pentru artera 
subclaviculară; e. "lobul azigos”, format 
prin separarea parasagitală a porțiunii. me- 
diale a lobului drept superior de către ve- 
na azigos, respectiv a lobului stâng, 
superior de către vena hemiazigos. ^ = — 

- 3.4.1.5. Fistula bronho-biliard (traheo-; ' 
biliară). Rareori, arborele; biliar este unit _ Fig. 1.13 Lobi pulmonari supranumerari. Plă- 
printr-un traiect fistulos cu bronşia dreap- . Mânul stâng are 3 pe plámánul drept are 4 
tă principală, aproape de originea în tra- | i a 


hee. Clinic apare o sputá ‘galbenă sau verde (colorată cu bilă), tuse, colaps pul- 
monar şi emfizem focal, pneumonie. După vârsta de 3 luni, apar episoade de 
bronşită purulentă. Explicaţia acestei anomalii este furnizată- de -proximitatea mu- 
gurilor traheal şi hepatic, in embriogeneza timpurie a celor două organe. 
3.4.1.6. Hipoplazia pulmonară. Plímánul hipoplazic poate fi definit ca un 
„plămân care are un număr normal de lobi, dar este de dimensiuni (volum şi 


"poate fi bilaterală sau unilaterală. (Fig. 1.14) Studiile morfometrice au demon- 
“strat o insuficientă dezvoltare a „cae 

- bronsiilor şi a brongiolelor, în spe- 
cial a acestora din urmă, fapt ce 
antrenează o reducere a numărului 
de acini pulmonari, la care se poate 
adăuga o reducere a dimensiunilor 
alveolelor şi eventual o. scădere, în 
general mai putin pronunţată“ a nu- 
„mărului lor. Deşi modificările” de- 
scrise sunt prezente în ambii 
plămâni, ele sunt mult mai expri- 
mate de partea hipoplazică. Hipo- 
plazia pulmonară poate fi întâlnită 
în numeroase situaţii (Tabel nr.1.4). 


3.4.2. PLAMÂNUL ACCESOR ŞI SE- 
CHESTRATIA PULMONARĂ 


Plámánul accesor este definit ca 
o masă de ţesut pulmonar cu aspect 
organoid, învestită cu o pleură pro- 
prie şi separată de restul plámánului, ^. | TT 
El poate fi conectat la arborele tra- Fig. 1.14 Hipoplazie pulmonară stângă. Cazul prezen- 
heobronşic sau la tubul. digestiv ta agenezia cupolei diafragmatice stângi cu hernia in- 
proximal- (esofa g, stomac). tratoracică a unor viscere abdominale 


| yo | e. 7 98 


utate) reduse cu cel puţin 2596 din valorile normale. Hipoplazia pulmonară 
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. Sechestratia | o portiune. i pila atte GAT i 

ral, füri a fi legati de arborele tico une, Eia pulmonar situati intraplen. 
Bem ŞI anomalii intermediare între plămânul accesor şi ssechestratia ulnon | 
Tă, fapt ce determină confuzie şi suprapuneri de terminologie în literatura de 
Specialitate. Astfel, o bronşie accesorie se poate desprinde din trahee sau dintr-o 
Pronşie, pentru a conduce la o masă de ţesut pulmonar malformativ, cu aspect | 
chistic sau cu aspect solid hamartomatos. Alteori, o brongie accesorie ia naştere 
din esofagul inferior (mai rar superior), sau ‘din stomac, conducând la un ţesut 
~= ~ complet separat de plămân, care histologic este alcătuit din structuri tubulare ta- 4 
ed petate cu epiteliu de tip respirator. Mucoasa- bronşiei accesorii poate fi pavimen- 3 à 
| . . toasă ca a esofagului sau de tip gastric. Vascularizatia arterială a acestui tip de — 
plămân accesor, care poate fi situată subdiafragmatic, provine din aortă sau din - 
“artera. suprarenală stângă. -n ei i a uu LIC 2 m 

..— 3.4.21. Sechestraţia extralobară este situaţia in care’ masa de tesut pulmo- 
nar malformat este separati de plămânul principal, dar situată în pleura acestuia. 
În 9095. din cazuri, sechestratia extralobari este localizată in stânga (oriunde de 
la gât până la diafragm), vasele sale arteriale. provenind din aortă (mai rar din - 
artera subclaviculară sau intercostali), iar drenajul venos făcându-se în vena azi- 
gos. În peste 60% din cazuri. coexistă hernie diafragmatică sau altă malformatie. 
Boli ce determing hipoplazie pulmonară = = 
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11. Boli ce scad spațiul intratoracic : ,. 

| hernie diafragmatică ^ - i mous ra pd d 

„| colecţie pleurală (hidrops fetal) ^^ =. 

^**.| deformarea coloanei toracice: ^^ «v ^ 
+ iniencefalie : - 1454 Es eT Bn 


„sindrom: Klippel-Feil. . =. i: 
‚è deformări. toracice : 7... 5, eevee tu 
.. | sindroame displazice scheletale: - .. . 
"1-2 sindrom Jeune -T FAR o n 7L 
"manism tmatofori ^ 70 05900 2580 Be 
scnanism'diastrofiC:- ^-^ 65200 EAR uU 
. displazie‘spondiloepifizara = —— ^. ^: 7i 
-|:sindrom Ellis van Creveld |... -.. 
| acondřoplazie OO 2 
“| afecţiuni musculare s: -= 
„|. artrogripoza - ^. —— 


|. ridicarea diafragmului : ^ — -— 


„| boala polichistică infantilă :^ - - 
:| “hepatică se e ie 
< tenala =s: 


higrom cervicomediastinal <2 °° ^ ^^^ 0 Mae 
|: malformatie. adenomatoid .chisticá congenitală <: : `=- 
| 2. Leziuni obstructive ale tractului respirator... = > ` jm 


3. Anomalii vasculare pulmonare : tati tii vă ud 

“sindrom ;Acimitar:!-.. e rg m 

4. Oligohidramnios : Axa ES cute 

"agenezie renală $ sirenomelie > - 

-displazie renală. ` a onis 

.| uropatii obstructive ` eT quM 
boala polichistică renală infantilă — 

| pierdere cronică de lichid amniotic © 


34.212, Sechestratia intralobară este situația- când masa de ţesut: malfor- 

mat se găseşte sub pleura viscerală a plămânului principal. În 60%: din cazuri, se- 

chestratia intralobară se localizează în stânga de: obicei in segmentul posterobazal al 

lobului ‘inferior, rareori putând. fi bilaterală. Irigaţia : arterială provine din aortă, Jar 

drenajul venos: se: face in venele pulmonare. De obicei, nu' se găsesc malformații 
| : demi 
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1 Fig. 1.15, Preumatocel. drept, ... ...;.. Fig 1.16 Plămân polichistic, cu chiste mari centrale. 
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al cutiei toracice sau al: gâtului. Par a fi d 
bronşii mari. Unice, 


atorate opririi în dezvoltare a unei 
arborele traheobronşic. Co 


pot comunica sau nu cu 


, Sub care se găsesc fibre mus- 
glande mucoase. i E 


at sau | găseşte țesut con- 
rare plăci cartilaginoase. Nu se găsesc fibre musculare 
tial cu o bron- 


şiectazie poate deveni imposibil. Uneori se pot deschide in pleură, dând naştere 


unui pneumotorace. ... Bud due Gru yap 
. 3.4.3.2. Chistele limfangiomatoase. Apar in relaţie. 
. monară, o boală care : 
şi este fatală în primele ore sau zile de viață. Este întâlnită mai frecvent la bă- 
ieti, în special în cazurile cu drenaj venos pulmonar total anormal: Interesarea 
, fermi, grei, neelastici si 

cu suprafaţă nodulară. Subpleural se observă reţeaua limfatici dilatată sub forma 
unor cavităţi chistice, rotunde sau ovoide, pline cu lichid sau cu aer. Suprafaţa 
de secţiune poate apare normală, sau poate realiza aspectul de „fagure de mie- 
re”, când septele interlobulare sunt îngroşate si contin spaţii chistice, ‘ca în em- 
fizemul interstitial („emfizem endolimfatic”). Microscopic,“ la nivelul septelor 
interlobulare care sunt ingrogate, apar limfatice dilatate chistic, cu tapet endote- 

limfoid perivascular. | 


(ie paraesofagiană. 


3.4.3.4. Malformatia adenomatoid chisticá congenitală” a plámánului. 


foarte puţin cartilaj. Între chiste se găsesc structuri alveolare dilatate. Tipul II 
(40%. din cazuri) este caracterizat prin chiste mici multiple, cu diametrul până 
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la 1 cm, care comunică cu bronşiile. Chis- 
tele sunt tapetate cu un epiteliu cilindric ci- 
liat sau cubic. Rareori în perete apar fibre. 
musculare striate,dar cartilajul este absent. 
Tipul IIL cel mai rar, se prezintă ca o ma- 
să fermă pseudotumorală, cu chiste foarte.. 
mici (sub 0,5 cm diametru), similare ca di- 
mensiuni, distribuţie şi structură cu bronşio- 
lele. Aspectul general al leziunii aminteşte 
faza pseudoglandulară a dezvoltării embrio- 
logice a plămânului. | T 
3.4.4. Tesuturi heterotopice în plă- 
mán. În cazurile de anencefalie, se „găsesc 
frecvent: la nivelul plămânului noduli; gliali. 
Se presupune că celulele gliale din placa 
neurală expusă, se descuamează în fluidul, 
amnionic, de unde sunt aspirate de. făt, îm- 
plantându-se şi crescând în plămân. Au fost 
descrise, rareori, incluzii nodulare de {esut:.. ... — | 
corticosuprarenalian în lobul superior drept, ^| ^ Rig; 1.17 Bronşiectazia congenitală 
precum şi de ţesut muscular striat (Hisplazie...... |. — ooo a 
rabdomiomatoasă a plămânului). = 
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ongenitale, bronhopulmonare, Bronhomalacia, bron- 


3.4.5. Alte anomalii- 


şiectazia congenitală (Fig. 1.17), emfizemul. lobar congenital (infantil), limfagio- 
leiomiomatoza pulmonară, blastoamele şi hamartoamele „pulmonare, sunt descrise 
în alte secţiuni ale capitolului. |... . ae near MOI ata 
_ 34.6. Anomalii congenitale vasculare pulmonare. Desi în sens strict, aceste 
anomalii aparţin aparatului, cardio-vascular, implicaţiile lor funcţionale, precum şi frec- 
venta lor asociere cu malformații bronhopulmonare, justifică tratarea in acest capitol... 
... 2.4.6.1. Anomalii congenitale ale arterelor pulmonare... = 
...3.4.6.1.2. Aplazia, trunchiului principal. al. arterei pulmonare -survine relativ 


rar. Cele două ramuri ale arterei. pulmonare se pot desprinde din trunchiul arte- 
rial comun, imediat după emergenta coronarelor, unul sau ambii plămâni pot fi 
vascularizati prin intermediul ductului arterial persistent uni sau bilateral, sau 
vascularizatia plămânilor. poate fi asigurată exclusiv. de arterele brongice sau de 
ramuri accesorii (aberante) cu origine în aortă, Dacă în primele două cazuri ra- 
murile intrapulmonare ale arterelor pulmonare se dezvoltă normal, in cel de al 


treilea. ele lipsesc. în totalitate: În toate trei situatiile, dar mai ales in prima, se 
dezvoltă rapid o hipertensiune pulmonară hiperkinetică. > , 0 0 s 0 
* 3.4.6.1.3. Aplazia unei “ramuri a arterei pulmonare, deşi rară, este o ano- 
malie mai frecventă decât precedenta. Majoritatea subiecţilor mor (adeseori su- 
bit) în perioada neonatală, sau în primul an de viață, in special datorită 
malformatiilor asociate. Astfel, aplazia arterei pulmonare stângi se asociază cu 
. . dextropoziţia aortei (60% din cazuri), cu tetralogia Fallot, sau cu complexul Ei- 
senmenger, plămânul 'stâng fiind vascularizat prin arterele brongice sau prin ra- 
muri accesorii din aortă. Ca o consecinţă a vascularizaţiei anormale, plămânul .. 
| este hipoplazic, prezentând adeseori bronşiectazie sau modificări chistice. Absen- 
. | a unei ramuri nu modifică regimul presional în cealaltă decât in caz de efort 
| fizic ‘excesiv, aga încât hipertensiunea pulmonară apare în numai! 20% dn ca- 
zuri. Dacă coexistă un alt gunt cardiovascular, hipertensiunea se‘ dezvo E iR 
aproape 90% din cazuri, în plămânul normal vascularizat, rareori şi în la alt. n. 
in mod compensator, ventilatia pulmonară totală creşte de aproape două. zn 
Aplazia unei artere pulmonare se însoţeşte uneori de hemoragii alveolare şi- in 
' motive neelucidate poate apare uneori gangrena plămânului şi pneumotorace. - 


A , : " ` 47.739 


— 84.6.14. Hipoplazia trunchiului princi irterei 
unei stenoze Congenitale “la nivelul ralvalet dan denn 
„sau hipoplazia ramurilor lobare apar concomitent cu hipoplazia. pulmonară: 

.. La nivelul arborelui arterei pulmonare pot'apare stenoze unice sau multiple í 
Insoüte de regulă de dilatări poststenotice. Ele pot fi evidenţiate. angiografic: şi 
‘Sunt răspunzătoare uneori de existenţa unei hipertensiuni pulmonare neexplicate. 
Segmentele arteriale poststenotice conţin mai puţine fibre musculare gi foarte 
puţine fibre elastice (ajungând să semene cu venulele), motiv pentru care se dilată 
anevrismal şi uneori se rup producând hemoragii alveolare (si hemoptizii) severe. ` 


pulmonare apare distal . 


X. Foarte rar, datorită ramificării mai distale a arterei pulmonare ramura stângă 
face o ansă peste bronşia dreaptă (pe care o compresează) trecând apoi: între 
trahee şi esofag pentru a ajunge la hilul pulmonar stâng. - pă 
. 3.4.62. Anomalii congenitale ale venelor pulmonare. Pot apare variate 
anomalii de origine, conexiune. şi distribuţie ale venelor pulmonare. Rareori” ele 


stalarea unei hipertensiuni pulmonare pasive cronice . ^c ^ 


se pot dilata varicos, sau pot prezerità 'stenoze congenitale care favorizează in- 


burări 


total, prin intermediul unui duct 
Frecvent intervin, fenome 
cerea prin diafragm seudoobsti 
hepatice, fapt. ce. d talare 
.. VWenele “pulmonare stângi po 
sistentá, in sinusul coronar sau intr ulmonará y ormală. C 
această din urmă venă trece între artera pulmonară, stângă si bronşia stângă, este 
frecvent compiesată, anomalia ducând la obstructia întoarcerii venoase, (obstruc- 
tie venoasă supracardiacă) şi la hipertensiune pulmonară pasivă cronică. Venele 
pulmonare drepte pot drena în: vena, cavă superioară, în vena azigos, in vena 
nenumită dreaptă sau în vena, cava inferioară. Această ultimă anomalie se aso- 
ciază cu malformații bronhopulmonare, cardiovasculare şi arteriale pulmonare în 
sindromul „scimitar”. Deşi, ocazional, întreaga întoarcere. venoasă a plămânului 
drept poate drena în cava inferioară, de obicei anomalia priveşte numai sângele 
venos venit din lobul inferior, care se varsá.printr-o venă anormală în cava in- 
ferioară, fie subdiafragmatic, după venele, renale, fie supradiafragmatic după. ve- 
nele suprahepatice, Vena, sau venele anormale produc. o umbră, radiologic’ 


» caracteristică „în, iatagan”, (scimitar) care coafează marginea dreaptă acordului, 
'dând numele sindromului, Anomalia se poate, asocia cu hipoplazie pulmonară - 


dreaptă, scizuri pulmonare. anormale, atrezia unor bronşii lobare sau segmentare, 


hipoplazia arterei pulmonare drepte, ramuri aortice anormale, pentru lobul drenat . 
vicios, dextropozitia inimii, defect de sept atrial, defect de sept ventricular, te- : 


tralogie Fallot, stenoză pulmonară, anomalii, diafragmatice. Prognosticul în acest 


rioară fiind în sine compatibil cu. viata... cod snis H 


4 ri 
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valvulei sau a. conului, în timp ce aplazia ^ ' 


M cavi superioară stângă per- 
eni pulmonară verticală anormală. Cum. 


sindrom este legat de importanţa malformaţiilor. asociate, drenajul in.cava.infe- 
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000 85. PATOLOGIA PULMONARĂ NEONATALĂ. 
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Jul plámánului. Lichidul pulmonar fetal (in cantitate de 30 ml/kg de greutate 
corporală, cu pH 6,4 şi cu un conţinut în proteine de 30 mg/100 ml) este eli- 
minat in parte prin căile respiratorii, restul fiind rezorbit pe cale sanghină şi 
limfatică. In locul său în plămân pătrunde aer. Cineradiografic s-a demonstrat că 


plămânul se destinde cu aer în cursul primelor 2-3 respiraţii. Astfel, după prima | 


inspiraţie, glota se închide, încât aproape tot aerul este reţinut în plămân şi par- 
vine să destindă structurile până la nivelul ductelor alveolare. În cursul următoare- 
lor 1-2 respiratii, plămânii se expansionează total, până la nivelul alveolelor. . 


ari li "de expansiune (parțială. sau. total’) “a plămânilor după naştere (atelectazia 
^m > Atelectazia pulmo- 


 volvulusul cordonului ombilical, circulara de.cordon peste gâtul fătului eic. d. dis- 
funcţia laringiană (lipsa de închide i după prima inspiraţie, paralizia larin- 


line. Resuscitarea artificială poate: modifies partial acest aspect în sensul că apar 


rare alveole destinse, uneori excesiv, sau c 
arii largi de plămân nerespirat. "ee a , 

In caz de atelectazie parţială, plămânii prezintă arii colabate, alternând cu 
zone de parenchim .aerat, uneori cu emfizem compensator. Acest aspect este destul 
‘de greu de diferențiat de atelectazia secundară instalată pe un plămân care s-a 
expansionat normal inițial., Prezenţa unor modificări; de infecţie respiratorie sau 
de aspirație poate orienta. diagnosticul spre o atelectazie secundară. pt 


ar cu septele rupte, înconjurate de 


3,52. ASPIRATIA DE FLUID AMNIOTIC ŞI MECONIU. .' 
“Apare în special la nou-născuţii maturi şi postmaturi, dar poate fi uneori 
“observată şi la prematuri. Este: asociată în general cu anoxie fetală produsă prin 


' hemoragie cerebrală, reflex vagal; pneumonie intrauterină, cardiopatie congenitală - 
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„Naşterea reprezintă un moment de modificări functionale dramatice la nive- | 
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sau alte malformații, administrarea de medicamente la mamă în cursul sarcinii 
Sau al naşterii. În apoximativ 12% din toate naşterile, fluidul amniotic este có 
lorat cu meconiu. Emisia de meconiu este frecventă la postmaturi (42 de săptă- 
 máni) si la cei cu malnutrifie fetală cronică (prea mici pentru vârsta 
gestaţională). Urme de meconiu pot fi găsite în regiunea perianală sau pe tegu- 
mente, prezența sa putând fi demonstrată, în cazul în care corpul a fost spălat 
cu ajutorul unui tampon introdus în urechea externă, aTe 


Particule de meconiu pot fi găsite în laringe, trahee şi bronşiile mari. Exa- 
menul macroscopic al plămânului cu aspirație nu aduce elemente decisive, orga- 
„nul fiind condensat şi roşu violaceu. Diagnosticul se stabileşte microscopic, căile 
respiratorii terminale şi unele alveole fiind destinse de fluidul amniotic în care 
se pot găsi sau nu elemente particulate. (Fig. 1.18) Scuamele celulare nucleate 
îşi au originea în cavitatea bucală şi nasul copilului, după cum hematiile mici 
(în comparaţie cu cele din capilare) sunt de origine maternă. În septele interal- 
 veolare există o congestie capilară importantă. Aspiraţia de fluid amniotic poate 
duce la moarte (prin atelectazie primară), la apariţia unei pneumonii de aspira- 
tie, sau la instalarea unei boli a membranelor hialine. Meconiul intim amestecat 
cu. fluidul amniotic nu ridică probleme de patologie proprie. Particulele de me- 
coniu pot:declanga un spasm:laringian sau pot produce o pneumonie de aspira- 
tie meconialt. ^ ./ ig old 99 ea ums Wc | 


Spasmul laringian (produs prin iritaţie) se opune evacuării aerului pulmonar . 


în expiratie şi prin’ creşterea presiunii poate:duce la emfizem- alveolar, inter- 
stitial şi la pneumotorace. Spasmul laringian poate produce de asemenea necroza 
şi ulcerarea epiteliului corzilor vocale. Pneumonia de aspirație meconială se în- 
sofeste adeseori de, o reactie granulomatoasă gigantocelulară de corp străin. 


Leziuni pneumonice pot fi găsite la aproximativ 30% din morti născuţi si 
la 5-20% din nou-născuți care decedează in primele. 24-48 de ore de viaţă, ma- 
joritatea autorilor vorbind în, aceste Cazuri despre o pneumonie intrauterină sau 
congenitală... Pneumonia neonatală, pe de altă parte, survine. în primele zile de 


1.18. Aspirat de fluid amniotic = 
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viaţă, până la o lună, fiind datorată unei infecţii câştigate din mediul înconjură- 
tor (sala de naştere, salon). ^. ACT TEAMS | 

„Cele mai multe cazuri de pneumonie intrauterină sunt de naturá infe 
(ascendentă, transplacentară sau îranscervicală), gc id 
„Infecția ascendentă conduce la corioamniotita, a cărei frecvenţă creşte cu 
timpul scurs de la ruperea membranelor şi cu durata travaliului. Copiii cu pneu- 
monie intrauterină au semne clinice de aspirație şi asfixie fetală, fiind adeseori 
prematuri. Germenii cei mai frecvent izolaţi sunt: E. coli, Streptococi beta-he- 
molitici grup B, Enterococi etc., ocazional putând fi găsiţi şi alţi patogeni, in- 
clusiv anaerobi, virusuri, fungi şi micoplasme. Infecția transplacentară poate fi 
incriminată în aproximativ 10% din cazuri, mama prezentând semne clinice de 


infecţie, în special pielonefrită. În cursul naşterii, produsul de concepţie poate 


aspira puroi sau alte materiale infectate din vaginul mamei. Din fericire, infecția 
transcervicală este rară (1/1000 de naşteri), dar ea. este răspunzătoare şi de apa- 
riia unor cazuri de septicemie şi meningită. Germenul incriminat cel mai frec- 
vent este Streptococul beta-hemolitic grup B, dar în acelaşi mod 'se poate 
produce listerioza şi infecția herpetică. La aceste cazuri există de obicei un in- 
terval liber de aproximativ 48 de ore până la debutul. simptomatologiei. Există şi 
cazuri de pneumonie intrauterină aseptică, :când: se consideră că: inflamatia pulmona- 
ră este rezultatul acţiunii iritative a “unor componente ale ‘meconiului (în special aci- 
zii graşi). Macroscopic, “plămânii sunt condensati (element diagnostic. de valoare 
redusă la această vârstă), putánd:prezenta eventual o reacţie: pleurală- localizată. Mi- 
croscopic, căile; respiratorii. inferioare. şi. alveolele; pulmonare. conţin un bogat exudat 
polimorfonuclear, dar în mod caracteristic fibrina lipseşte; motiv pentru care multi 
vreme au. existat. dubii de. interpretare. (unii considerând. polinuclearele de origine 
maternă). Septele alveolare, bronşiile. si. bronsiolele. nu. sunt. interesate în. proces, î 


1n 
timp ce bacteriile pot fi rareori demonstrate: în. secţiuni. „Ocazional, în . plămânul 


he 


mort născuţilor pot fi găsite leziuni de bronşiolită obliterativă. ~ 


“Creşterea cantității de lichid interstitial si / sau prezența lui în alveolele pul- 
monare-(Fig. 1.19),:este o “modificare frecvent intilnitá ‘in’ suferinţele pulmonare 
ale nou-născutului. De cauze şi intensititi' variăte;':edemul pulmonar poate: lua 
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31012847 qu D Fig.1.19 Edem pulmonar acut 
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mică cu sân 


ascitică -ameliorează ventilaţia.. |... ..: 


„z Dacă hemoragii interstițiale minime. ‘sau; moderate se. întâlnesc relativ frec- 
vent la mecropsie, în circa 4/1000 dintre: nasterile vii, cauza insuficientei respi- 
ratorii -neonatale şi. a decesului; poate fi o -hemoragie masivă. care -invadează 
căile respiratorii. Ea poate. fi prezentă de la naştere, (întâlnindu-se uneori şi la 
mort născut), sau apare după câteva: ore, ducând la deces în aproximativ 48 de 
ore. Etiologia nu este 'elucidată. Uneori, hemoragii pulmonare distribuite în am- 
bii plămâni apar. în contextul. bolii hemoragice: a nou-născutului. Localizarea 
strict la un lob, în unele cazuri, pledează pentru importanța unor factori locali 
(mecanici ?), în cadrul, efortului nereuşit de expansionare a plămânului, imediat 
după naştere. De obicei, hemoragia pulmonară masivă apare. la prematurii mici, 
la cei prea mici pentru vârstă ‘gestational’, în cazuri cu asfixie la naştere sau cu 
duct arterial patent, sau suprapunându-se pe; boala membranelor hialine, sau pe 
edemul pulmonar. postasfixional, fapte :ce permit interpretatea ei ca parte dintr-un 
spectru lezional, care mai cuprinde edemul pulmonar şi membranele hialine, îm- 
preună cu care ‘este’ păsită adeseori la necropsie. Macroscopic, plămânii sunt 
grei, cărnoşi, dar de dimensiuni obişnuite, prezentând arii rogu-inchis, hemoragi- 
ce, distribuite in mai mulţi lobi, sau interesând un lob în totalitate. Traheea şi 
bronşiile mari conţin adeseori un fluid hemoragic, Microscopic, alveolele, bron- 
şiolele şi chiar bronşiile conţin sânge: sau un fluid de edem. cu multe hematii 
(edem hemoragic). Septele interalveolare sunt congestionate, putând prezenta arii 


de hemoragie interstitial’, mai ales. în cazurile- care decedează la naştere sau 
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a Fi E 1.20; Hemoragie alveolară 
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hemoragie alveolară. (Fig. 1.20) sunt în gene- 


ral net delimitate microscopic, învecinându-se: cu. arii de edem pulmonar acut, 


„cu zone cu membrane hialine, aspirate’ amniotice, sau cu alveole cu o reactie 


_ inflamatorie moderată. - 


ma 


tă: grupá de vars 


3 


ctori de risc: a. Pren 
între: 800-1500g sunt. mult mai susceptibili la 
“boală decât cei născuţi. la. sau::aproape de termen. BMH a fost descrisă excep- 
. tional la:cei sub 800g la naştere şi nu se întâlneşte niciodată la mort născut. b. 
Secţiuneă cezariană. Degi: mult controversată în trecut, este acceptată azi ca fac- 
for favorizant per se şi cu atát' mai mult în anumite situaţii (detresă fetala, sân- 
perare': maternă, placentă praevia). c.:Diabetul matern, insulino-dependent grav, 
predispune la BMH (30% din copiii unor asemenea mame mor in acest fel), în 
special datorită faptului că produsul de conceptie este mare (boala. este mult 
mai rară in cazul celor prea mici pentru vârsta gestationala), iar secţiunea ceza- 
riană este mai frecvent: indicată. Boala se întâlneşte mai des la sexul masculin, 
la al doilea născut dintre gemeni 'şi la prematurul născut dintr-o mamă care a 
mai născut un prematur cu probleme respiratorii. ^. —— Qr m e 
"BMH este cauzată, de insuficienţa surfactantului pulmonar, un: sistem fosfo- 


* dh ` 


stabilizează. alveolele. pulmonare în cursul mişcărilor respiratorii... — 70/55 4 


lipidic (tabel nr. 1.5) care favorizează, expansionareà plámánului după naştere şi s P 
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| $ | Tabel nr. 1.5 i 
Compoziţia procentuală a surfactantului pulmonar. © 


Dipalmitoil fosfatidil colină 41% 


Monoenoic fosfatidil colină 25% 
Lipo fosfatidil colină 2% 
Fosfatidiletanolamini 5% 
Fosfatidilserină şi glicerol ; 4% 
“Sfingomielină — 19% | 
Colesterol 8% 
Gliceride 4% 


Acizi graşi - 
Proteine 


1% 


Surfactantul este sintetizat în microzomii pneumocitelor de tip 2, este trans- 
portat prin aparatul Golgi şi secretat prin microtubuli. Se poate stoca intracelu- 
lar sub forma unor incluzii. lamelare osmiofile.. El este produs la nivelul 
plămânului fetal începând din săptămâna a 18-20-a de sarcină. Măsurarea rapor- 
tului dipalmitoilfosfatidil colină / sfingomielină în fluidul amniotic. oferă relaţii 
importante cu privire la maturarea funcţiei de secreție a surfactantului la nivelul 
plămânului fetal. Raportul creşte treptat spre:valoarea 1.0. până în săptămâna a 
32-a de gestație, după care creşterea este rapidă până la naştere (în săptămâna a 
35-a atingând valoarea 2.0). Incidenta BMH este de 0,5% în cazurile în care ra- 
portul are valoarea 2.0 sau, mai. mare, dar este :de :100% in cazurile în care ra- 
portul este mai mic decât. 1.0,, Administrarea. de corticoizi sau .tiroxină creşte 
cantitatea de surfactant pulmonar, scăzând riscul de BMH.. OO 

Macroscopic, plămânii sunt de dimensiuni obişnuite, de; culoare rosie inchi- 
să, cărnoşi la palpare, având docimazia „pozitivă. Uneori, subpleural se pot ob- 
serva mici bule de aer, corespunzând unui emfizem interstitial. “Leziunile 
microscopice în BMH (Fig. 1.21) variază în funcţie de timpul scurs de la debu- 
tul bolii. La cei care mor;in: primele ore după; naştere, plămânii au in mare mă- 
sură aspectul fetal. Există o atelectazie bilaterală difuză, rarii saculi pulmonari 
expansionati fiind tapetati cu. membrane. hialine fine. Există mult fluid de -edem, 


atât interstitial cát şi în spaţiile aeriene terminale, congestie şi dilatarea vaselor 


limfatice. Apar rare necroze şi. descuaimări epiteliale. După 12 ore. leziunile sunt 
d lt E Dat por eu mult mai extinse. Zone atelectatice al- 
 temeazi cu bronşiole distale şi spaţii 


^ihialine “sunt - groase, extinse şi “con 


"mele bazale sunt denudate:prin necroză 
“şi descuamare  epitelială extensivă. Ar- 
.teriolele sunt goale, contractate; cu en- 

^. doteliul tumefiat, venele sunt dilatate şi 
„pline cu sânge, in timp ce limfaticele 

sunt şi ele dilatate. După 36.de.-ore 
alături de tabloul descris, în care leziu- 
„mile încep să diminue, în : intensitate, 


lele epiteliale - încep să regenereze la 
marginea. ariilor denudate, membranele 
ix: hialine sunt fragmentate şi încep. să dis- 
. pari, parte fiind fagocitate de macrofa- 
ge, parte fiind încorporate in septe prin 
| - suans o, acoperirea lor de către epiteliul ce re- 
Fig, 1.21 Boala membranelor hialine -. '' '* generează. ` Septele” devin “ sediul: unei 


| 


- aeriene” terminale dilatate. Membranele - 


' fluente, tapetánd ariile în care membra- - 


apar. primele. semne de reparaţie, .Celu-- 
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proliferări fibroblastice active, al cărei rezultat este o fibroză interstitialá de in- 
tensităţi diferite, Membranele hialine sunt alcătuite din fibrină (deşi coloratiile conven- 
tionale nu reuşesc s-o evidentieze), tirozini, alfa-l-antitripsină si fracțiunea C3 a 
complementului. | 9 E XN ULIS 

Alte leziuni pulmonare. Alüturi de edemul pulmonar care este prezent în toate 
cazurile, se mai pot: găsi cu frecvență variabilă : hemoragii pulmonare interstitiale şi 
alveolare, infecţii pulmonare, aspirate amniotice şi emfizem interstitial. 

Patologie asociată. La prematurii mici (în special sub 1500g) BMH se asociază 
frecvent cu hemoragie intraventriculard, care poate fi cauza de moarte, in special la 
cei care mor în primele 24 de ore, În cazul naşterilor la termen cu probleme obstetri- 
cale, s-a descris asocierea frecventă a BMH cu rupturi ale tentoriului. 

Ductul arterial este de obicei patent. După 1969, au fost raportate cazuri 
cu boala membranelor hialine galbene. Macroscopic, plămânii sunt de culoare 


. dă adeseori clinic $ 


| A A B it ; TE -au IS, li pre- 
o formă anatomo Inicá particulará „a; acesteia. Autorii care 1 au descris, | pre 
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baza faptului că histopatologic se găsesc arii de atelecta- 
dar lipsesc :- fibroza 


-tind ind . 
caracteristice displa- 


tind individualitatea. p 
- zie, cu ingrogarea sep 


interstifialá, precum şi 


telor, alternând cu arit; de emfizem 


modificările bronşiolare si vasculare 


—. . Ziei bronhopulmonare, l Sues 
Din cauza lipsei porilor Kohn plămânul nou-născutului este predispus la ru- 


- pere, atunci când presiunea -transpulmonară şi. distensia alveolară sunt excesive. 
ER. „Acest lucru se -poate întâmpla spontan.in cazul nou-náscutilor la. termen care res- 
— —— - . pirá viguros, dar au căile aeriene. pline cu lichid, lucru ce.se întâmplă cu: o. 


E “frecvenţă de 1-2% din nou-născuţi. Rupturile alveolare sunt frecvente in BMH 
2 _ datorită dezvoltării inomogene a surfactantului, in plămânul umed si in pneumo- 
nia de aspirație datorită lichidului prezent in căile respiratorii, precum si in. hi- 
popiazig pulmonară ' datorită dezvoltării insuficiente a alveolelor. Rupturile 
pulmonare. sunt însă o complicatie frecventă'a ventilatiei mecanice, în suferinte - 
le pulmonare neonatale, când presiunea aplicată este peste 20 cm. H20, cu timp 
inspirator crescut, = | -€— di 
.. Rupturile pot fi segmentare sau lobare, interesánd unul sau ambii plămâni. 


Aerul poate ajunge în interstiiu (emfizem interstitial) si disecá țesutul periarte- 


a ` rial progresind proximal spre hilul plămânului, de unde poate ajunge in media- . 


stin (pneumomediastin), dar gi distal, prin septele interlobulare spre pleurá 


așezându-se ‘de obicei între stern şi inimă, dar uneori pătrunde in sacul pericar- 


dic (pneumopericard). Numai rareori disectia progresează spre baza- gâtului. La 


| (pneumetorace). În mediastin, aerul disecă planurile moi din jurul timusului, 
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leură, aerul are tendința de a se infiltra între: 
la nivelul interstitiului pulmonar, . aerul acumulat compresează vasele şi căile ae- 
riene, producând tulburări de perfuzie, reducerea compliantei pulmonare. şi apa-. 
Tifia| unui edem pulmonar acut, în mediastin fenome ompresive - apar 
rareori. Au fost descrise cazuri de embolie aeriană. 


3.6. TULBURĂRI DE CIRCULAŢIE ^ ^^ 
3.6.1. EDEMUL PULMONAR 


-— Edemul pulmonar, un simptom important si comun multor procese 


Í 


tolo gi- 


ce (Tabel nr. 1.6), poate fi definit ca o creştere anormală a cantităţii de fluid 


extravascular în plămân. Procesul acumulării sale poate fi înţeles mai bine, dacă 
ţinem seama de particularităţile microcirculatiei: pulmonare. Capilarele pulmona re. 
sunt plasate excentric în septele alveolare, raportul lor cu. epiteliul alveolar pu- 


tandu-se realiza în două feluri : a. în unele zone, membrana .bazalá a capilarului - 


este fuzionată cu cea a epiteliului alveolar, fapt ce uşurează difuziunea gazoasă; 
b. în alte zone, între cele două membrane bazale se insinueaz4 o mică cantitate 


nerea structurilor septale, dar şi de cale de. drenaj. pentru, apă. şi proteine, spre 
esc: primele vase. limfatice. 1 


alveolele pulmonare-edem 
-. principal nu prin epiteliul 
-. fe ori intact, ci prin epitelit 


r PIR 


| 1. Creşterea presiunii microvasculare. . .. ,.... 
| Insuficienta ventricülará- stângă sindromit d! i pag 
triatriatum, obstructia’ congenitală a drenajului pulmonar: venos, DS) 
fistule arterio-venoase congénitale, coarctaţie de aortă, stenoza aortică severă, glicogenoza | 


e inimi stângă bipoplazioă congenitală, cor| 


miocardică, fibroelastoza, miocardite virale sau reumatice. = 
Boala venoocluzivá: pulmonară T ANU 
"Iransfuzii şi perfuzii voluminoase AP) 


2. Creşterea permeabilitatii microvasculare. | 

a Acagi o i S Pes i FUA + | y 
—inhalare de; oxizi de sulf şi azot, fum, 'aldehide ete. e | 

cun în Ar a: heroia, aloxanului, veninurilor (şarpe, scorpion), organofosforicelor. 

— iradiere pulmonară . A 5 os ey er 

b. Subacută: /— |. 
—intoxicatia cu Paraquat 
‘intoxicația cu oxigen * 000 sss 
— septicemia cu Gram negativi-.(oxine) ^ 7 50 
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pleura parietală şi diafragm. Dacă —— 


nele compresive apar . 


V, duct arterial patent,! - 
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iui e pano epi. dio Tabel nr. 16: 
“Cauzele edemului pulmonar (Continuare) — | | 


. €, Cronică : | 
—uremie —— E 

— sindrom Goodpasture E | 

— medicamente : nitrofurantoin, busulfan, hexametoniu, salicilati. 


3. Scăderea presiunii coloid osmotice plasmatice 
Malnutritie | T 
Arsuri grave | | f j / if 
Enteropatii cu pierdere de proteine joa AP | 
Sindrom nefrotic 


4. Edem neurogenic ' CNN CERO Mme a T. n 
Traumatisme craniene > ` ware PESE UNUM Ar 
- Accidente cerebro-vasculare - 
Convulsii epileptice 
5. Alte cauze . 
Bronşiolită 
Astm bronşic 
Embolism pulmonar | CINA HE Cefa 
Coagulare intravasculară diseminatd.. ^... 
Reexpansionarea bruscă a plámánului . - 
 Edem pulmonar de altitudine |, ©- — ^ 


. . Macroscopic, în edemul interstitial, plămânii sunt. congestionati, au greutate 
crescută, prin transparenţa. pleurei se observă limfaticele: dilatate, iar pe secţiune 
spaţiile peribronhovasculare -apar ingrogate şi - umede. Microscopic, fluidul de 
edem se adună: în tesutul conjuctiv. interlobular, mai ales: în jurul vaselor şi al 
bronşiolelor. pe. care le comprimă, accentuând astfel staza pulmonară şi partici- 
pând la agravarea tulburărilor ventilatorii. În :cazul edemului pulmonar alveolar, - 
plămânii sunt voluminoşi, ai dal crescută de 2-3 ori, în timp ce pe sectiu- 
ne apare un lichid roz, aerat. În cazul edemului pulmonar cu cantitate mare de 
proteine (de ex. în uremie), suprafaţa de secţiune apare umedă şi sticloasă. 

“Uneori coexistă o colecţie pleurală. Microscopic (Fig. 1.23.), în alveolele pul- 
monare se găseşte o substanţă omogenă, uneori fin granulará, eozinofilá, care 
contine bule de aer, precum şi rare macrofage alveolare. Când cantitatea de 


Fig. 1.23. Edem pulmonar acut 
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proteine în edemul alveolar este mare, acesta apare intens eozinofil, sau chiar se 
„concentrează lângă pereţii alveolari sub un aspect asemănător membranelor hiali- 
“ne. În edemul pulmonar cronic (uremie), există posibilitatea organizării conjunc- 
‘tive a fluidului alveolar bogat în proteine, când diagnosticul “diferenţial cu o 
pneumonie organizată (carnificaţie) devine dificil. 


3.6.2. HEMORAGIA PULMONARĂ 


Hemoragii alveolare, recente sau vechi, se întâlnesc relativ frecvent în plă- 


mânii copiilor necropsiati. Hemoragia pulmonară fatală se întâlneşte mult mai 
rar, putând fi datorită unor cauze variate (Tabelul nr. 1.7). La necropsie, prima 
problemă care trebuie rezolvată este deosebirea hemoragiei pulmonare de aspira- 
tul sanghin în plămân. Evidenţierea unor leziuni hemoragice în căile respiratorii 
superioare sau în tubul digestiv superior, prezenţa sângelui proaspăt sau parţial 
digerat în trahee şi bronşiile mari, aspectul macroscopic normal al plămânului 
dar „pătat” din loc în loc de mici zone (uneori cát o gămălie de ac), de culoare 
roşie sau brună, sunt argumente în favoarea aspirării. În cazul când aceste ele- 
mente lipsesc, examenul microscopic singur. (şi. mai ales pe biopsie pulmonară) 
nu poate tranşa uneori. diagnosticul ‘diferențial. În hemoragia pulmonară propriu 
zisă, aspectul macroscopic al plămânului variază în funcţie. de cauza hemoragiei, 
reseta d şi vechimea ei, leziunile. putând fi localizate sáu difuze şi de diferite 
mărimi. În hemoragiile recente apar arii de consolidare de culoare roşie aprinsă, 
în cele ceva mai vechi, culoarea virează- spre brun violaceu, fapt ce îngreunează 
sau face imposibil diagnosticul diferenţial: macroscopic cu o condensare de tip 
pneumonic. ‘in hemoragiile: vechi-gi' repetate . (hemosideroz4); prin transparenţa 


pleurei sau pe secţiune ‘se găsesc “zone ruginii; în: timp: ce la palpare plămânul . 


este mai consistent datorită fibrozei interstiţiale. La examenul microscopic, al- 
veolele pulmonare pot contine hematii proaspete, © in exclusivitate -(hemoragie 


recentă) (Fig. 1.24), sau împreună cu lichid de edem (edem hemoragic), cu fi- - 


brină şi chiar membrane hialine (plămânul de şoc, detresa respiratorie de tip 
adult). În hemoragiile vechi, alveolele sunt pline cu macrofage încărcate cu 
pigment brun hemosiderinic. Coloratia pentru fier pozitivă, împreună cu .coloratia 


x 


PAS negativă, tranşează diagnosticul diferenţial cu pneumonia descuamativă Liebow. 


2, mă, acacia Le 
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Fig, 1.24. Hemoragie alveolară 
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Macrofagé: încărcate « cu: ;:hefücsiderini (Fie. 1 1.25), s sau. depozite de hemosiderin 
se pot găsi şi in’septele interalveolare: In. hemosideróza idiopaticá se mai poate . 
constata hiperplazia.. celulelor pneumocitare::de tip: IL in timp‘ ce-in septe: ‘apar 
depozite : de: fier. şii/sau calciu-la nivelul fibrelor elastice, - În funcţie de vecbi- 
mea bolii, poate. apare: un proces de. fibroză septală de. intensitati deferite, pre- 
cum. şi agregate focale de celule limfoidale, - rareori 1 ponent şi engin e şi 
constant, mastocite. iz $. OER 13 i 
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Hetüoaldetozà idiopatica palm. iia 
Sindrom Heiner  .... 
Hemoragie pulmonară : cu: omenie i: 
— cu anticorpi (sindr.. Goodpasture) f 
— fără anticorpi |. 
Alte boli cu mecanism “imun 


-LED 
— Granulomatoza Wegener _ 
— Periarterita nodoasă: 
— Purpura Schénlein-Henoch ES 
— Purpura trombocitopenică idiop. ti: tou m 
Cardiopatii şi vasculopatii. Pula: congenic, şi cântate He 
— Tetralogia Fallot - ee ie 
. - Complex Encamp: y oae PD voa 
—Stenoza pulmonară .. iii SL LEES, eg 
— Stenoza mitrală d | 
— Insuf. cronică a inimii étüngi sau drepte 
- Hipertensiunea pulmonară 
— Fistula arteriovenoasă cong. . 
— Alte malf. vasculare pim. oe 
—Boala venoocluzivă . = ee 
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Hemoragia pulmonară la copil. (Continuare) ^ — ^ CC 7. 


N | Adolescent | 


'| Alte asocieri 
|| -Chistul bronhogen 
. | — Sechestraţia pulmonară 
„„.— Abcese pulmonare 
— Bronşiectazie 
— Fibroza  chistică 
— Boala coeliacă 
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-— Tumori: pulmonare 
-“—Corpi străini Bis 
— Traumatisme pulmonare. . : 
— Proteinoza alveolar’... 
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Diagnosticul etiologic al hemoragiei, pulmonare poate fi. uneori extrem de 
dificil, el reclamând o bună cooperare, între clinician şi morfopatolog. jd 

. . 3.6.2.1. Hemosideroza idiopatică pulmonară sau; boala Ceelen. apare de 
obicei in prima decadă de viaţă, desi s-au.descris cazuri si.la sugar. Hemoragii- 
le pulmonare pot fi masive cu. hemoptizie; şi: eventual deces, sau oculte, boala 
. evoluând cu tuse cronică. neproductivă,;; «dispnee,, anemie, feriprivă şi opacitáti 
pulmonare. cu. diferite extinderi, care: se. rezc să, rapide Repetarea episoadelor he- 

_ moragice duce treptat: la fibroza :-pulmonară,.insulicienţa . respiratorie cronică. şi 
cord. pulmonar: cronic... În. unele: cazuri, decesulse. produce în decurs de 3—4 ani 
prin hemoptizie, în altele. se. pot instala: remisiuni îndelungate. Diagnosticul -pozi- 
tiv se face prin excluderea atentă .a:altor; cauze; de hemoragie pulmonară. | — 


3.6.2.2. Sindromul Heiner, sau.hemosideroza pulmonară asociată cu. hiper- - 


„ sensibilitate. la proteinele, làptelui de vacă, apare la sugar. şi copilul mic, gru- 
pând hemoragii. pulmonare repetate, -rinita cronică, „otita medie .recidivantă, 
întârziere în creştere, diaree, titruri înalte, de anticorpi. precipitanti şi teste cuta- 
nate pozitive la proteinele laptelui de vacă. Simptomele. se ameliorează la scoa- 
terea “laptelui de vacă din dieti. si^"reapar la reintroducerea lui. 
imunofluorescenti, 'se: constată depozite “de IgG, ‘IgA, Cs si fibrinogen în paren- 

-- chimul pulmonar, propunándu-se; ca ‘mecanism’ patogenetic, depunerea de com- 

|. plexe imune, asemănător unui fenomen"Arthus. ^; 7775707 000 070 000 

E 3.6.2.3. Hemoragia pulmonară cu glomerulonefritá. Această asociere a 
fost raportată prima dată de Goodpasture (1919). Observatiile clinice, imunologi- 

_ ce şi experimentale au demonstrat cá bolnavii cu hemoragie pulmonară asociată 

. cu glomerulonefrită pot avea. anticorpi antimembraná baza  glomerularà sau nu. 

3.6.2.3.1. Sindromul Goodpasture, sau: mai corect boala antimembrană. baza- 
lá glomerular’, este o reacţie de hipersensibilitate de tip II cu anticorpi citoxici 

 antimembraná bazală glomerular’ şi antimembraná bazală alveolară. Apare ra- 
 reori la copilul sub '10 ani, debutând de obicei. cu simptome pulmonare (hemo- 
ptizie, dispnee), pentru a asocia după 'un interval de săptămâni, luni, simptome 
renale, (proteinurie, hematurie). ' Evoluţia este spre. deces, fie prin hemoptizie — 
masivă, fie prin insuficienţa renală. Leziunile renale sunt de tipul glomerulone- 
fritei rapid progresive. În imunofluorescenti se găsesc depozite uniforme, lineare de 

IgG (mei rar IgM sau IgA), de-a lungul membranei bazale glomerulare şi alveolare. 

E un .6.2.3.2. Hemoragia pulmonară cu glomerulonefriă fără. anticorpi anti- 
membrană bazală glomerulard. În aceste cazuri, glomerulonefrita se produce 
prin complexe imune. Rareori suferinţa renală este o nefropatie IgA. Cazurile 
trebuiesc urmărite îndelungat, pentru a se exclude o variantă. de sindrom Good- 
pasture, sau un debut de lupus eritematos diseminat (LED). ee tees e i 

. Hemoragia pulmonară cu insuficienţă renală a mai fost descrisă în cazuni . 
de boală Wilson tratate cu D-penicilamina, reprezentând probabil o boală cu 
complexe imune indusă medicamentos. - ^ — ^ ^ | 
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3.6.2.4, Hemoragia pulmonara în alte boli cu mecanism imun. Deşi ra- 
Teor, hemoragia pulmonară poate constitui manifestarea de debut a LED, prece- 
dând cu luni sau ani dezvoltarea simptomatologiei clasice. Asemenea . cazuri se 
întâlnesc‘ uneori în adolescenţă, dar au fost descrise şi la copilul sub 10 ani. Pre- 
Zen(a anticorpilor antinucleari, a celulelor LE, a hipocomplementemiei şi a altor 
teste serologice pozitive stabileşte diagnosticul. Unele elemente de microscopie. pul- 
monară pot ajuta şi ele la suspicionarea unui LED: prezenţa de trombi intramurali 
organizaţi în vasele mici, proliferare celulară subintimală şi, rareori, vasculita floridă 
sau necroza fibrinoidă. În 
IgM şi complement in septele alveolare, pereţii vaselor mai mari şi bronşiole. 
Bolile caracterizate prin vasculită sistemică (granulomatoza. Wegener, periar- 
terita nodoasă, artrita reumatoidă), pot duce si ele la hemoragie pulmonară, prin 
afectarea vaselor pulmonare, dar apar rareori, în adolescenţă. 
Hemoragia pulmonară face parte uneori din tabloul clinic al purpurei 
Schónlein-Henoch sau al purpurei trombocitopenice idiopatice. i E 
` 3.6.2.5. Hemoragia pulmonară ín cardiopatii şi vasculopatii pulmonare 
congenitale şi câştigate. Orice cardiopatie care’ produce creşterea presiunii ve- 
noase pulmonare se:poate: asocia cu hemoragii pulmonare. Astfel, tetralogia Fal- 
lot, complexul Eisenmenger şi stenoza: pulmonară, dintre cardiopatiile 'congenita- 
le, precum $i “stenoza mitralá şi insuficienţa cronică a. inimii stângi sau drepte, 
dintre cele câştigate, pot produce hemoragii pulmonare, mai ales în adolescenţă: 
Hemoragia pulmonară “este un: simptom frecvent în hipertensiunea pulmonară, 
mai “ales 'în formele cu leziuni : vasculare “pulmonare avansáte. Ea poate: fi~ o 
complicatie in: fistula arteriovenoasă "pulmonară congenitală, - alte - malformații 
vasculare: pulmonare arteriale: sau “venoase, boala venoocluzivá pulmonară, lim- 
fangioleiomiomatoza pulmonară, trombozele vasculare pulmonare, embolia pulmo- 
nara’ şi infarctul pulmonar. Alte: asocieri. posibile: sunt’ prezentate în tabelul -nr.. 1.7. 
3.6.3. DETRESA "RESPIRATORIE DE TIP ADULT. PLĂMÂNUL DE SOC. PLĂMÂNUL 
um i UMED, COAGULAREA INTRAVASCULARĂ DISEMINATĂ. © a 
Membrane. hialine (MH) pot apare in plămânul copilului şi după - perioada 
"de. nou-născut, pentru această. situație- folosindu-se denumirea de BMH „de tip 
adult (Fig. 1.26). Am întâlnit acest tablou lezional, destul de puţin discutat. în 
literatura de specialitate, în 1,4 %. din toate 


necropsiile efectuate. Incidenţa este 


imunofluorescentá se găsesc depozite granulare de: IgG; 
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atte 


pone mai important.. Trom- 


- (Fig. 1.28) este foarte rară la 
^ copil, ea fiind descrisă in sin- 


de: două ori mai mare la băieţi, MH putând fi găsite atât la sugar cât şi la co- 
pilul mic sau mare. In toate “cazurile, MH se asociază cu un edem pulmonar 
mai mult sau mai puțin exprimat, uneori apar împreună cu hemoragii pulmonare 
sau cu infarcte pulmonare. Asocierile patologice pulmonare constatate de noi se 
referă la: bronhopneumonie (18,8 % din cazuri), pneumonie cu Pneumocystis 
carinii, candidoza pulmonară, rujeola, VA: cu virusul incluziilor citomegalice. 
Dintre afecțiunile altor aparate, cel mai frecvent se asociază cu: malformații 
cardiace, uremie, ciroză hepatică, afecţiuni neurologice (hidrocefalie, meningită 
urulentă, hemoragie subarahnoidiană, encefalită), enterită, coagulare intravascu- 


ară diseminată. Oxigenoterapia este raportată aproape fără excepţie în tratamen- 


tul acestor cazuri grave, ea precedând, cu cel puţin 8-10 ore decesul. Leziunile 
morfopatologice, etiopatogeneza şi penne in caz de supravietuire (displazia 
bronhopulmonară) sunt asemănătoare, cu cele descrise la BMH a nou-născutului. 

Plămânul de şoc a fost descris iniţial în cel de al doilea război mondial, la 
adulții tineri sănătoşi anterior, care mureau în urma unor traumatisme. Macro- 


scopic, plămânii sunt voluminoşi, grei, “umezi pe secţiune, de culoare violacee şi 


e şi leziuni bronhoneumonice de 


condensati la palpare. Microscopic, : se poate. pisi : edem interstitial si alveolar . 
a 


congestie, colaps alveolar, hemoragii interstiti 


gravititi diferite. În etiopatogeneză sunt incriminati următorii factori : hipovole- . 


mie, microembolism şi. septicemie: In experiența: noastră là copil, septicemia 
este cea care produce mai frecvent tabloul plămânului de şoc. 


Sub denumirea de plămân. umed se înțeleg; modificările -pulmonare ce apar ca 


urmare a unor contuzii: pulmonare. Există. o hiper roductie. de secretii traheobronsi- 


ce care se elimină greu datorită obstructiei: căilor aeriene, durerilor si depresiei refle- 


xului de tuse, la care se adaugă hemoragii, colaps alveolar şi inevitabil, infecţie. 

Coagularea intravasculară diseminată ‘poate produce o..gamă variată de le- 
ziuni în plămân. Alături de. microtromboze - (Fig. 1.27), microhemoragii şi mi- 
croinfarcte (în experienţa noastră mai ales de tipul. infarctului alb) se mai pot 
găsi: edem pulmonar, MH:si arii de colaps alveolar... 


lezionale descrise să. constituie de fapt un spectru 


= NL. I - 


Este. posibil ca “tablourile 


- lezional al reacţiilor: pulmonare; posibile, „ca urmare a unor agresiuni grave de 
„cauze diferite. = 7 7 x 4E OE ata Oc cc E ECT TLLA 
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3.6.4. TROMBOZA VASELOR 
PULMONARE... . . 
Tromboza vaselor pulmona- 

re la copil este o leziune negli- 
jati în tratatele de specialitate, 
datorită faptului că este de obi- 
cei secundară unui alt proces 


oza arterelor pulmonare mari 


dromul nefrotic, traumatisme to- 
racice, anevrismul arterei pulmo- 
nare, insuficienţa cardiacă! croni- 
că gi rareori 'în tuberculoză, 
Tromboza arterelor:(Fig. 1.29) si 
venelor- pulmonare, mai imici 
(musculare) apare când circulaţia 
pulmonară este mult redusă ca 
în stenoza pulmonară sau în ste- © ` | diae On 
noza.::: congenitală:  trieuspidiană, - - Fig. 1.27. Coagularea intravasculară diseminată. Tromb 
când există: hipeitensiune în cir- +o capilar pulmonar es 


awh ek 
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WEAN SSS n OSEA Fig. 1.28. Tromboza ramurei stângi a arterei pulmonare 5: . 705 


— 1: ',. Fig. 1.29. Tromboza unei ramuri intrapulmonare a arterei pulmonare : — - ::: 


culatia pulmonară, fiind.descrisá de asemenea în. septicemia neonatalá.si in ane- 
mía drepanocitará.: Macroscopic, la exprimarea secţiunii de plămân, apar mici 
trombi “ain vasele, sectionate, dar mai obişnuit, trombozele se relevă prin modifi- 
cările de tip infarctic pe care le generează. Microscopic, trombul alcătuit dintr-o 
reţea de fibrină în care se găsesc elemente figurate sanghine, poate oblitera lume- 
nul sau poate avea o dispoziţie parietală. În evoluţie, el este înlocuit de o. proliferare 
conjunctivo-elastici, ce poate duce la închiderea definitivă a lumenului, poate. evolua 
excentric realizând o placă parietală sau o masă polipoidă proiectată în lumen, în 
fine, poate diviza lumenul original în două sau mai multe canale înguste. -` 

“ Probabil, cele: mai frecvente leziuni trombotice în plămânul infantil, apar : însă 
la nivelul microcirculatiei, în cursul coagulării intravasculare diseminate, ele. aso- 
ciindu-se. şi fiind depăşite in importanţă atât clinic cát şi morfopatologic. de: alte: le- 
ziuni asociate ca : edemul pulmonar, hemoragia pulmonară, membranele: hialine etc. 


^ 
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| =o 7:865. EMBOLIA PULMONARĂ ^ - MEA Kd 
|... Trombembolia arterei pulmonare se întâlneşte. rareori. în patologia copilului, 
moi gásind-o numai: de două ori (în peste 2500 de necropsii) dup’ intervenţii 


chirurgicale majore. Trombembolii în vasele mai mici sunt greu de deosebit de 


trombozele in. situ, fiind produşi de aceleaşi cauze şi având aceeaşi evoluţie. Ei 
se pot întâlni în: septicemii, CID, deshidratare intensă după; enterite grave, en- 
docardite bacteriene acute şi subacute (fragmente de vegetatii). Un procent ridi- 
cat de trombembolii pulmonare este raportat la adolescente în ţările vestice, da- 
torită folosirii anticonceptionalelor. Embolia aeriană, foarte rară şi ca, poate apa- 
re după perfuzii greşit montate, în cursul ventas artificiale cu presiune pozi- 
tivá mare (mai ales pentru BMH) şi accidental in pneumotorace. Embolii cu 
tesut- adipos sau cu fragmente de măduvă osoasă pot apare după fracturi. Cu o 
oarecare frecvenţă se întâlnesc emboliile pulmonare grăsoase, în ficatul gras 
traumatizat. Embolia cu ţesut cerebral a fost descrisă Ja nou-născut, după trau- 


matisme obstetricale, in’ meningocelul frontal ‘cu lipsă mare -de “substanţă cerebrală 
şi la anencefali. Se crede ca 2 % din cei cu traumatisme craniene grave dezvoltă o 


mbolie. Emboli parazitari: au: fost descrişi în schistozomiazá. =- 


f. 


astfel de e 
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^^ 7366. INFARCTUL PULMONAR. i 
Este rar la copil, în acord cu. raritatea trombozelor şi a emboliilor pulmona- 


re. Cel mai obişnuit este infarctul pulmonar septic, care survine în septicemii si 


are la început atributele morfologice ale unui infârct roşu: este de formă conică, 


loare roşie. Microscopic, apare o zonă; hemoragică, care. pe- alocuri. lasă.-să se vadă 


siluetele eozinofile- ale septelor.necrozate,- acelulare. Pe Suprafaţa infacctului septic 


Fig. 1.30. Infarctul pulmonar 
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3.6.7. BOALA PULMONARĂ VENOOCLUZIVĂ. 


| A fost descrisă initial de Hore (1934), dar a devenit mai bine cunoscută 
prin studiile întreprinse în a doua jumătate a secolului nostru. Cauzele sunt ne- 
cunoscute, uneori boala fiind precedată de inflamații (virale ?). Deşi poate apare 
la orice vârstă, majoritatea cazurilor au fost descrise sub vârsta de 20 de ani 
inclusiv la sugar. Clinic, boala seamănă şi poate fi confundată cu hipertensiunea 
pulmonară primară şi cu boala trombembolică pulmonară. Apare dispnee progre- 
sivă, oboseală la efort, dureri toracice, atacuri sincopale, insuficiență progresivă 
a inimii drepte, poliglobulie. Macroscopic, plămânii sunt indurati, fermi, cu lim- 
fatice subpleurale dilatate evident. Pe secţiune apar numeroase hemoragii mici 
în jurul venelor obstruate găsindu-se mangoane gri-albicioase de tesut conjunctiv. 
Micile artere pulmonare au pereţii ingrogati. Microscopic, leziunile sunt - inegal 
distribuite şi parcelare. Venele pulmonare, fie cele mari, fie ramurile mici inter- 
lobulare, sunt partial sau total obliterate de un ţesut fibros intimal. În venele le- 
zate, mai ales in cele mari, se pot găsi. trombi recenti sau vechi, recanalizati. 
Arterele mici musculare, precum gi arteriolele pulmonare (mai rar), au media in- 
groşată şi fibroză intimală parcelară. Există de asemenea congestie capilară şi 
hemosideroză secundară hemoragiilor. 


` 3.6.8. LEZIUNILE VASCULARE PULMONARE ÎN MODIFICĂRILE REGIMULUI | 
pe PRESIONAL AL CIRCULAȚIEI PULMONARE. 0 


Dacă in: viata “intrauterină, cei doi ventricoli lucrează in: paralel, iar -presiu- 


nile din circulaţia sistemică şi cea pulmonară sunt egale, datorită rezistenţei mari 


oferite de circulaţia“ pulmonară şi a drenării în consecinţă a majorității- debitului 
sanghin drept prin canalul arterial, după naştere, cei doi ventriculi. lucrează in 
serie, iar presiunea pulmonară scade, ca urmare a închiderii, mai întâi functiona- 
le şi apoi organice a ductului arterial şi prin scăderea rezistenței oferite de cir- 
culatia pulmonară. Plămânul devine în acest fel singurul organ care este traver- 
sat de întreg volumul sanghin circulant. Până în jurul vârstei de 4 ani, presiu- 
nea pulmonară atinge nivelul de la adult (25/mm.Hg). Regimul presional al cir- 
culatiei. pulmonare poate fi modificat în două feluri: fie scăzând (hipotensiune 


pulmonară), fie crescând (hipertensiune pulmonară). — . 


3.6.8.1. Scăderea presiunii în circulaţia pulmonară. Această modificare 
poate fi întâlnită fie în stenoza arterei pulmonare, fapt ce. determină micşorarea 
. fluxului sanghin în plămân, fie ‘zonal, în ariile cu leziuni vasculare arteriale pulmo- 
nare de tip stenozant-obliterativ, aşa cum apar în unele forme şi stadii de hiperten- 
siune pulmonară. În cazul stenozei. arterei pulmonare, indiferent de cauză, arterele 
pulmonare au pereţii subţiri, fiind adeseori dilatate. Se pot produce tromboze pane- 
tale, a căror organizare determină apariţia unei fibroze intimale parcelare sau 
formarea de septe fibroase intravasculare. În hipertensiunea pulmonară avansată pot 
lua naştere leziuni de tip angiomatoid, în aval de arterele pulmonare musculare cu 
„modificări grave stenozant-obliterative, ce determină o cădere importantă a presiunii 
sângelui în regiunea corespunzătoare. Este vorba despre ramuri arteriale cu perete 
subţire, dilatate, tortuoase, uneori cu aspectul unor vase sinusoidale cavernoase, 
care fac legătura între artera stenozată şi capilarele pulmonare. 

3.6.8.2. Hipertensiunea pulmonară se poate instala ca urmare a numeroase 
cauze (Tabelul nr. 1.8), la copil, cele mai frecvente situaţii corespunzând prime- 
lor trei categorii din tabel. Modificările vasculare. pulmonare interesează mai in- 


tái si în principal arterele pulmonare mari elastice şi pe cele- mici musculare şi, 


numai secundar venele pulmonare. | * ue ; 
- 3.6.8.2.1. Leziunile arterelor pulmonare elastice. Modificările cele mai ca- 
racteristice apar la nivelul mediei care suferă un proces de hipertrofie, în timp 
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ce procesul regresiv fiziologic al fibrelor elastice nu mai are loc (în cazurile în 
care debutul hipertensiunii pulmonare este precoce), arterele - pulmonare păstrând 
fibre elastice asemănătoare celor din aortă. Țesutul conjunctiv intimal este în- 
groşat. În evoluţie, hipertrofia mediei este urmată de o degenerescentá mucoidă 
cu acumulare interstiţială de mucopolizaharide. Se realizează astfel zone în care 
textura slăbită a peretelui arterial permite dilatarea anevrismală, sau apariţia unei 
disecţii parietale cu ruptura vasului. La nivelul anevrismelor se pot depune 
trombi. Deşi leziunea predominantă este hipertrofia mediei, se pot observa şi 


arii de atrofie parcelară a mediei, acoperite de plăci de îngroşare fibroasă a inti- - 


mei. În fine, în cazurile în care hipertensiunea- pulmonară este exprimată şi de du- 
rată, pot apare ateroame la punctele de ramificație, care în timp se pot organiza 
conjunctiv şi calcifica. Ulcerarea endoteliului supraiacent unei plăci ateromatoase, 
precum şi trombozele la acest nivel sunt leziuni mai rare la copil, dar pot deter- 
mina microembolii în circulația E care. ica ee ee 


„Tabel nr. 18. 


Cauzele hipertensiunii pulmonaire. d 


DER, de Hipertensiunea pulmonară, poe  (idiopatica). - 
x Hipertensiunea” pulmonară Kup Red o stânga-dreapta) + 
r Defecte de. sept atrial - ab a Mie 
—* o : Drenaj venos: pulmonar. aberant- in. atriul drept | LXI OBAE Sob 
cs < Defect, septal ventricular: , Ei ae re baat ard 
Sindrom, Eisenmenger | a 
< =~ Duct arterial patent. cu 
2*0 Guntur’ HO: pulmisnarel . 
= +. *Transpoziţia ‘marilor vase: 
eS ors: Trunchi; arterial . comun.: 
Wr ee .... Ventricol unic. (inima: triloculara) : 
-- -.*-"Suntüri- chirurgicale. terapeutice (în tetralogi 
«3. Hipertensiunea: pulmonară, “pasivă... 12 XE EC DEC NS EN 
_...- Insuficienta cronică a ventricolului i sting EOM "x je 412 
-...Stenoza mitralà : .: i: zi o d i Pe ie T. - 
K - Stenoza. congenitala sau. 
Cor: triatriatum © THE 
—Mixom atrial: = 
‘:- Tromboza atrială. ga 
Boala velicocluzi vt TED eee 
4. Hipertensiunea pulmonară. obstructivă. pie 
e VES “¿Emboli : — trombemboli' — | 
^^. celule maligne == 
— „paraziți (schistozomiaza) | 
; — trofoblast | 
- Compresiuni gi obliterări vasculare : 
^. - pneumoconioza 
_ — Sclerozá sistemică progresivă 
4 = sindrom Raynaud | 
— artrita reumatoidă 
5. Hipertensiunea pulmonară hipoxică şi prin mecanisme nelămurite. ~ 
Hipertensiunea poeni de altitudine 
Emfizem ` | : P" 
Cifoscolioza in | | 
Sindrom Pickwick 
Hemosideroza pulmonară idiopatici. 


nj 


3.6.8.22, Leziunile arterelor pulmonare. musculare, Modificările arterelor 
pulmonare musculare şi ale arteriolelor au fost împărțite de Heath şi Edwards 
în 6 grade de gravitate, care corespund în general cu severitatea şi cronicitatea 
hipertensiunii pulmonare : ih r 
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Graii d “hipertrofia. mediei în üitéfele cu diametru. cuprins, între : 1000-100 
pm si muscularizarea. arteriolelor cu un. diametru sub 100 pm. dii 
“Gradul 2: alături de leziunile din stadiul precedent apare o ‘proliferate fi- 
broelastică concentric’. ce poate uis pu la obstructia vaselor cu diametru 
cuprins între 300-40um. 
RN Gradul 3: fibroza intimalá se “extinde! până: la arterele; cu diamétiu: de 
50um. Pot apare modificări de distrofie hialină si încep să apaw dilatările postste- 
notice. 


Gradul 4: ingrogarea intimală boite duce la obstructia unor artere. hrbu 


re mai mari, apar leziunile plexiforme şi angiomatoide, iar procesul de dilatare 
poststenoticá continuă. -Leziunile plexiforme se localizează la nivelul micilor ra- 
muri. arteriale, imediat sub originea lor într-o: arteră musculară cu media mult 
hipertrofiat& şi cu fibroelastoza intimală foarte. exprimată. Media ramurilor afec- 
tate se pierde, leziunea constând dintr-un ţesut: conjunctiv lax continuu cu inti- 
ma îngroşată, în care proliferează mase de celule endoteliale ce tapetează nişte 
fante prin care “sângele. este. condus spre: porţiunea distală a vasului, care este 
dilatati, cu pereţii subţiri, foarte; asemănătoare: cu..o.- venă. 

Gradul. Si „Asoeiază: leziunilor, “precedente. modificări. de hemosiderozi pul- 
monarí ^ : | 
"Gradul 6: apar î în n plus. modifas de. ateni. pulmonar (necroză fibrinoidă 
asociată sau nu cu un infiltrat inflamator). . 


„Dacă aceasta: clasificare Penes mai mult ı unor t scopuri - de cercetare, emm | 


el d a acesti | 
3.6.8.2.3. Leziunile venelor pulmonare du hipenensiunes piliin. pasivă, 


are loc un proces de` hipertrofie. a mediei venelor. pulmonare cu rearanjarea fi- . . 
brelor elastice care se dispun în două lamine elastice distincte (internă si exter- 


| m Procesul este numit „arterializarea” venelor şi poate fi privit ca upan indicator 


Le m; Fig. 131. Leziune plexiformă într-un caz de hipertensiune pulmonară aerate 
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sigur al naturii „Venoase” a hipertensiunii pulmonare. Consecutiv scăderii farca: A 

te a fluxului sangvin în anumite zone ale plămânului, se crecază condiţii priel 
nice formării trombilor Ja nivelul venelor pulmonare. Pe de. altă parte pl ani HL A 
“pulmonare pot fi antrenate în procese patologice (compresive sau. obliterative) po AM 


care pot constitui uneori cauza hipertensiunii pulmonare (vezi tabelul nr. 1.8.). 


3.7. TULBURĂRI DE INFLATIE PULMONARA. ` 

Hose .—. 371. ATELECTAZIA ŞI COLAPSUL PULMONAR. AD 
... Termenul. de atelectazie. înseamnă, literal, expansiunea imperfectă a plámá- 
nului, fiind corect aplicat în situaţiile în care plămânul nou-născutului nu se ex- 
pansionează complet la naştere. Prin colaps pulmonar se înţelege dezvoltarea 
unor arii lipsite de aer într-un plămân anterior expansionat, deşi destul de curent 
se foloseşte termenul impropriu de atelectazie secundară. |. a a 


.. 3.7.1.1. Colapsul. compresiv, Colapsul pulmonar poate fi realizat prin pre- 
siunea exercitată asupra organului de către colecţii pleurale (hidrotorace, hemo-. 
torace, pleurezii exudative, pneumotorace, chilotorace), sau de către organele. ve- 
cine (cardiomegalie, viscere abdominale. in hernia. diafragmatică, paralizie dia- 
fragmatică, deformări ale coloanei vertebrale). Regiunile subpleurale sunt mai 
intens colabate decât cele centrale (hilare), iar lobii inferiori sunt mai frecvent 
afectaţi. Macroscopic, plămânul. este micşorat de volum, de culoare roşie, închi- 


i 4 watt "L 


ei 


pleura vi 


să, consistent la palpare, având pleut TC 
tele alveolare sunt aproape în apozitie, bronşiile sunt libere, capilarele alveolare 
sunt dilatate şi pline cu sânge, iar interstitiul este edematiat. Multă vreme plă- 
mânul este capabil să. se. reexpansioneze, dacă factorul compresiv este înlăturat. 
Cu timpul, dacă colapsul persistă, are loc un proces de fibroză interstitialá, care 
he tsi Cata. CO App DTE piedică definitiv reexpansionarea. 
ructiv. este mai frecvent decât cel 
mpletá -a. unei. bronşii. Acea- 


lita), 


"MES 


unghi drept, În jurul ei sunt dispuşi ca un. manon ganglionii limfatici ce drenează 
pi | 


toti lobii pulmonari. din, dreaptă, care. atunci car 


Wi ^^ age, s. enis c e ii "T | "acesteia este prelungită, | 
| -pneumonite obstructive (McDonald). Evoluţia acesteia este, prelungit, 
MEE drenat prin bronşia obstruată, aşa că în-timp poli- . 


cerală uşor zbârcită. Microscopic, sep- 


brongic, fibroză chistică, deshi- - 
onţinut, gastric, vomat) edem in- - 
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aa sunt inlocuite cu rotundonucleare, zona organizându-se treptat, intr-u 
es conjunctiv fibros in care persistá arii de microabcese precum si Zo [r-un 
Si ‘macroscopic, care corespund unor acumulări de macrofage inciircdté c Pl 

€ (celule xantomatoase) rezultate din distructia tisulară. Bronşiile din E 


transformă bronsiectatic, în timp ce vasele suferă procese obliterative. La nivel | 


pleural există aderen(e dense. 


3.7.1.3. Colapsul pulmonar masiv este forma de colaps în care se reali- | 


zează cele mai importante reduceri de volum ale plămâ i j 
pot interveni atât factori obstructivi cât şi leg Vea purior i 
că bine elucidată. Din fericire, apare rareori, după intervenţii chirurgicale MERE 
abdominale sau toracice, traumatisme toracice, bronhografie cu lipiodol, pa i ie 
diafragmatică (poliomielită, e: | | i. o Qi: 
_ 3.7.1.4, Scăderea surfactantului pulmonar. Observaţii empirice şi de pato- 

| logie experimentală demonstrează scăderea exprimată a surfactantului iritant 
în hiperpirexie şi la animalele înfometate cronic. ‘In literatura de specialitate nu 
sunt discutate cazuri de apariţie a colapsului pulmonar prin acest mecanism. To- 


“înţelege 


3.72.1. Hiperinflatia pulmonară este frecvent întâlnită în patologia pulmo- 


3 3 


we pulmonară, în sindromul de detresă respiratorie, precum 
4124.1. Emfizemul" lobar“ congenital . (infantil): Sub această denumire im- 
lege instalarea unci hiperinflatii lobare, în perioada neonatala (45 
% din cazuri). in prima luni de viaţă (50% din cazuri), sau mai rar după vår- 
sta de 6 luni (5% din cazuri). Tulburarea poate fi produsă de diferite cauze : 
anomalie a cartilajului bronşiei lobare (50 % din cazuri), compresiune bronşică 
 extrinsecí prin chiste bronhogene sau vase anormale, dopuri de mucus, cutarca 
mucoasei brongice, volvulusul lobului pulmonar etc. Leziunea se localizează mai 
des la unul din lobii superiori, acesta fiind mult mărit de volum, albicios şi cre- 


“formă de hiperinflaţie lobar’ care se instalează rareori în caz de atrezie bronşi- 
ch. În această situaţie, hipérinflatia (al cărei mecanism de producere nu este 


 emtaresgte): i duoc eee LY Bac SU ud 
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Ei - Fig. 1.32. Emfizem pulmonar - 


. Studiile efectuate mai întâi la adulţi au precizat relaţia dintre emfizem şi 
insuficiența de o-antitripsini. ou-antirripsiria, cel mai important inhibitor seric 
al activităţii proteazice, este, o glicoproteină cu greutatea moleculară de 54000, 
produsă la nivelul ficatului. Având o, moleculă mică, difuzează” uşor în lichidul 


Interstitial şi în alte fluide ale organismului, unde principala sa acţiune este de 


a inhiba elastazele eliminate în condiţii normale sau patologice de polimorfonu- 
cleare, impiedicând astfel lezarea țesuturilor. Mai poate fi găsită în citoplasma 
macrofagelor pulmonare, în. granulele: trombocitelor şi pe suprafața mucoasei 
bronşiolelor terminale. Activitatea de sinteză a. ou-antitripsinei este coordonată 
de un sistem de peste 35 de allele codominante, cunoscute sub numele de sis- 
tem Pi (protease inhibitor). Indivizii normali au fenotipul PiMM, în timp ce su- 
biectii cu insuficiență a-antitripsinică ‘gravă au fenotipul PiZZ şi un nivel seric 
de glicoproteini de numai 10-15 % din valorile normale. Frecvența cu care se 
nasc indivizi PiZ este de 1/3—6000 de naşteri. La aceştia glicoproteina produsă 
de hepatocite prezintă anumite modificări biochimice, . azi bine precizate, ce de- 
termină stocarea ei la nivelul hepatocitelor, in: granulele veticolului endoplasma- 


fic rugos, cu apariţia unei. hepatopatii, precum. şi o:secretie mult redusă în ser. 
În acest fel, elastazele eliberate de polimorfonuclearele pe cale de distrugere, 
care margineazá în capilarele pulmonare în mod normal (si cu atât mai mult în 
procesele inflamatorii pulmonare), nü. mai sunt inactivate, producánd treptat dis- 
trugerea țesutului pulmonar. Prin acest mecanism ia nagtere un emfizem pulmo- 
nar progresiv, care din punct de vedere - microscopic este caracterizat prin dis- 
tributia sa panacinară. El debutează la baza plămânilor, avansând progresiv spre 
apex. Rareori se pol păsi leziuni de 'bronşiectazie asociată. Deşi la majoritatea 
cazurilor, simptomatologia clinică debutează în deceniul al treilea de viaţă, au 


început să se acumuleze cazuri cu debut în copilărie, fapt ce lasă să se presu- 


pună că acest tip de emfizem este mai frecvent la copil decât se crede în pre- 


123, Emfizemul interstitial (interlobular), Poate fi definit ca o. stare de 
inflaţie a țesutului interstitial (interlobular) pulmonar. Prin ruperea unor alveo L 
pulmonare periferice, aerul ajunge în tesutul lax subpleural, de unde pone c 
prin septele interlobulare, de-a Tungul, vaselor spre hilul pulmonar. .P np P A 
pleurei viscerale, emfizemul: pulmonar. se poate complica cu pneumotorace. 
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septele interlobulare, aerul poate pătrunde prin rupturi ale pereţilor venelor în 


Circulaţie dând naştere unei embolii aeriene. În fine, de la nivelul hilului pul- 


monar, aerul poate ajunge in mediastin (emfizem mediastinal), sau chiar subte- - 


 gumentar, la baza gâtului (emfizem subcutanat). 


. o,e 3 


Emfizem interstitial poate apare la nou-născut, de obicei ca urmare a venti- < 


 lagiei artificiale cu presiune pozitivă, în astmul brongic grav, în tuse convulsi- 


Va, în pneumonia cu Pneumocystis carinii, după fracturi costale cu interesarea - 


. -pleurei etc. 


3.8. LEZIUNI PULMONARE ÎN BOLI METABOLICE ŞI 


0 


“frecvent 


rintre 


VES 


t Calcificări me- 


fü 


cri MES s Desi! quot T ole cu edem pulmonar acu 
ve eee unor septe pulmonare. Unele alveole cu edem pulmonar St" 
Fig. 1.39. CR stati: pülinonare într-un caz: cu hiperparatiroidism ' 
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cardice, în două cazuri cu depuneri în mucoasa gastrică, într-un caz apărând 


adiţional depuneri vasculare, în vasele splenice şi peritimice.. i. ki, 

Macroscopic, plămânii sunt mai condensaţi la palpare, scârţâie sub cuţit la 
sectionare, în timp ce la palparea secţiunii dau senzaţia unui burete dur, calcifi- 
cat. Microscopic, sărurile de calciu se depun în membranele! bazale alveolare: şi 


bronşiolare, apoi şi în cele vasculare, putând duce uneori la calcificarea integra- 


14 a unor septe. Unii dintre aceşti pacienţi (unul singur in seria noastră) dezvol- 
ta în final un edem pulmonar acut sever, în lipsa insuficientei cardiace. 
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Fig. 1.35. Litiaza alveolară pulmonară. În. casetă se observă Structura lamelară a palmolitului 


se, dispnee) se “agravează progresiv, boala evoluând inexorabil spre insuficienţă 
respiratorie” şi deces. Macroscopic, plămânii sunt grei şi duri la palpare, sectio- 
narea se face cu greutate. Microscopic, aspectul variază cu vechimea şi intensi- 
tatea leziunilor, acestea: fiind: în general mai exprimate în lobii inferiori. La -în- 


ceput, în spaţiile alveolare şi ocazional în bronşiole se găsesc corpusculi lami- 


nati concentric si striati radiar, puternic PAS 'pozitivi, care se colorează intens 
cu von Kossa (Fig. 1.35). Ei se numesc calcosferite: şi diferă de corpii amitacei 
atât prin prezenţa fosfatului de calciu, cât şi prin aceea a;unor mici cantităţi de 
fier şi lipide. Treptat, calcosferitele ocupă întreg spaţiul alveolar, se osifică la 
margine, in timp ce septele se îngroaşă fibrotic, se rup pe alocuri şi se infiltrea- 
ză cu rotundonucleare. Uneori apar celule gigante multinucleate care eventual 
încorporează calcosferitele. Cauza este necunoscută, boala putând apare. uneori 
în cazuri de stenoză: mitrală veche, sau în fibroză'pulmonară. ^ ^ — ^ 


| . $&5. OSIFICAREA PULMONARĂ. ' | 
Această leziune este foarte rar întâlnită în patologia pulmonară infantilă. O 
asemenea evoluţie o pot avea unele focare de calcificare distrofică pulmonară, 
calcosferitele din microlitiaza alveolară “pulmonară, centrul hamartoamelor con- 
dromatoase. Rareori, se: pot găsi mici noduli de osificare în plămân, în stenoza 
mitrală, în cicatricile: postinflamatorii, sau în pereţii unei leziuni. cavitare vechi. 
Între trabeculele osoase pot apare arii de măduvă* galbenă şi ocazional focare 

limfoidale. Le MESURER WE ie get PERS SA 


© 3.8.6. DEPUNERI PULMONARE DE LIPOIZI. 


În boala Gaucher dè tip infantil se pot constata - uneori depuneri pulmonare 
de ceramidglucoză. Macroscopic, apar arii. de consolidare, ce pot afecta uneori 


un lob sau plămânul în întregime. Microscopic, celulele Gaucher tipice se acu- 


ulează atât în spaţiile alveolare cât şi în interstiţii. În cazurile cu leziuni avan- 
sate pot fi A bronşiolele si brongiile distale. În boala Niemann-Pick, ma- 
crofage încărcate cu sfingomielină se găsesc libere in alveolele pulmonare sau 
in interstitiu, în special in jurul bronşiilor şi vaselor, precum şi subpleural. 
Uneori se formează celule gigante multinucleate de tip Touton. 
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. 387. ALTE DEPUNERI PULMONARE... 


„S-au mai descris rare cazuri de depuneri pulmonare la copil în: boala Fa 


bry, gangliozidoză, “mucopolizaharidoză, glicogenoza von Gierke’ Şi 'Cistinoză - 
(boala Lignac-Fanconi). | Juill 2 PV LIMES t Me 
3.9. PATOLOGIA ARBORELUI BRONSIC. ++. 
-: „3194. INFLAMATILLE BRONŞIILOR. ps MU 
- Afectarea inflamatorie a brongiilor poate apare ca boală izolată (autonomă), 
sau poate: face parte din tabloul: lezional ‘al altor procese patologice (tabel nr. 1:9.). 
| | 3 COT a p m ud i di Tabel nr. 19: a? 


(. 215 Bronhopneumopatii cu bronşită asociată. | 


E- m 
“Asim bronsic o oo 
Sindromul imobilititii ciliare 


Stari. de imunodeficienţă (selectivà. |  . 


Aspergiloza bronhopulmonar alergicá ^| ” 


: “Tuberculoză - ui cata A Rr CT MEI RU HS ACAD P 'E 
oie. for Corpi strüini:retinuti.::: - Anomalii + ‘ale. “căilor: . respiratorii | -77 


lor extralobular.;şi “lumenul mai larg, bronşiile. mari. şi mijlocii. se “caracterizează: şi: 
-— prin prezenţa. celulelor.:mucosecretante,. fapt: ce- asigurá -un important: mecanism de 
apărare împotriva, invaziei microbiene, „Spre. deosebire. deele, bronşiile mici si bron- 
şiolele se găsesc dispuse în- interiorul. lobulilor-pulmonari, având contact direct cu 
alveolele vecine prin intermediul canalelor Lambert, Ja-‘care ‘nivel -infectia poate di- 
fuza rapid, motiv pentru care complicatia frecventă si de temut a bronsiolitei este 
bronhopneumonia. Lumenul bronsiolelor (mai ales la sugar) este foarte îngust, insu- 
ficienta respiratorie obstructivà instalándu-se:ugor, la“ grade de edem ale mucoasei 
comparativ mai reduse. În' fine, la acest nivel, nu există elemente mucosecretante, 
motiv pentru care invazia bacteriană se face cu mai multă uşurinţă. - 


Bronşitele sunt mai frecvente în perioada. de sugar decât oricând în cursul vie- . 


tii, deoarece arborele brongic este comparativ mult mai scurt (bacteriile îl invadează 
uşor), glandele mucoase bronşice se extind numai până la generaţia a patra de bron- 
şii (lipsind marea majoritate a arborelui bronşic de principalul mecanism de apăra- 
re) în timp ce mecanismele imunitare de apărare nu sunt încă maturate. | 

Dacă realitatea practică demonstrează existenţa a trei forme de bronşită : 
acută, recurentă şi cronică, în literatura pediatrică domneşte un important deza- 
cord în privinţa definirii exacte a celor trei tablouri care compun aparent un 
spectru clinico-lezional, Studiile de durată documentează faptul că ‘brongita cro- 
nică a copilului poate avea ca urmare o disfunctie pulmonară semnificativă care 
persistă în viata adultă. ge T WEE D AE | 


3.9.1.1. Bronşita acută, Bronşita acută. poate fi definită ca un proces infla- 3 


mator tranzitoriu, care afectează bronşiile mari şi mijlocii, al cărui simptom 
principal (uneori singurul) este 'tusea uscată sau productiv 
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4 şi care se vindecă | 
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chiar fără tratament în două săptămâni. Boala este frecventă la sugar şi copilul 
mic, mai ales în sezoanele reci. Datorită imunizărilor profilactice (difterie pertussis) 
şi a antibioticelor „eficiente, cauza cea mai frecventă a bronşitei acute o reprezintă 
azi virusurile respiratorii d virusul respirator sinciţial, gripal, paragri- 
pal, adenovirusurile, rubeola, rujeola etc.). Bronşita acută poate fi produsă primar şi 
de bacterii (Bondetella pertussis, Corynebacterium diphtheriae, Mycoplasma pneumo- 


niae), dar de obicei acestea (Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus aureus, He- 


mophilus influenzae) complică leziunile produse iniţial de virusuri. 


Morfopatologic, leziunile bronşice îmbracă de obicei caracterul unei infla- | 


matii catarale (Fig. 1.36), cu congestie şi edem al mucoasei, la care se adaugă 
un exudat seros, mucos sau. mucopurulent, care variază cantitativ şi calitativ in 
funcţie de etiologie şi de momentul examinării. Infiltratul inflamator este alcá- 
tuit predominant din polinucleare (Fig. 1.37). În evoluţie şi mai ales în bronşite- 
le cauzate de anumiţi patogeni (gripa, adenovirusuri,. pertussis) apar modificări 
ulcerative ale epiteliului mucoasei bronşice, care pot fi uneori aşa de importante 


încât justifică etichetarea: procesului ca bronșită ulcerativd şi care deschid calea - 


invaziei microbiene (Fig. 1.38). În cazurile necomplicate, epiteliul bronşic rege- 
nerează rapid, uneori (gripa) „cu apariţia unei metaplazii pavimentoase care poate 
dura câteva săptămâni. În rarele caz | 
bronsice se acoperă: cu pseudomembrane aderente de fibrini. Un fenomen simi- 
lar se poate observa in cazurile de bronşită gripalá; complicate cu'o infecţie se- 
veri, fulminantá cu stafilococ aureu -În fine, exceptional (brongiectazie cronică, 
aspirare de conținut intestinal cu bacterii proteolitice) se poate constitui o .bronşită 
putrida, caracterizată prin depozite. fibrino-necrotice, brune-verzui, urât mirositoa- 
re, ce contin agentul patogen (B. vincenti, streptococi anaerobi etc.) 


nflamatia. acuta 
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.. 3.9.1.2. Bronşiolita acută... 


şi a brongiolelor însoţeşte- de: obicei brongita. acută, fiind produsă -de aceleaşi 


cauze. La copilul. mic (sub: doi ani).si mai ales la sugar (intré:2-6 luni), bron- 
şiolita acută: se -constituie ca .o''entitate clinico-patologicá “de gravitate particulară, 
prin frecvenţă mare, prin etiologia virotică (in. special virus respirator sincitial), 
prin insuficienţă respiratorie obstructivă gravă cu. care evoluează, precum şi prin 


complicarea frecventă şi rapidă cu bronhopne „inoriia. Morfopatologic, procesul | 


L2 
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rarele cazuri de bronşită difterică, ulceratiile mucoasei . 


a bronsiilor mici intralobulare 
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E g 1:37 ; Brongita : purulentă 


debutează . cao inflamatie cataralá, urmată în. /Scuit timp de ulcerarea epiteliului 
bronşiolar. Congestia’ şi edemul mucoasei, precum şi prezenţa detritusului necro- 
tic şi a exudatului inflamator în ]umen determină 'obstruarea parţială sau totală a 
bronşiolelor. cu consecinţe ' fiziopatolo; pice | importante, datorită particularitatilor 
anatomice ale. căilor respiratorii. inferioare la copilul. mic (vezi). Suprainfectia bac- 
teriană  Gtafilococ. aureu, streptococ- piogen). determină. apariţia rapidă a bronhopneu- 
moniei-atát în: “structurile acinoase- partial: colabate- din: aval, cát si in alveolele peri- 
bronşiolare prin penetrarea. directă a peretelui brongiolar:- Necroza purulentă a pereti- 
lor bronşiolari poate duce la. „constituirea“ abceselor bronhocentrice. Mult mai rar, 
reacţia inflamatorie este de tip proliferativ, celulele epiteliale inmultite parvenind să 
obstrueze lumenele  bronsiolare : je brongiolita proliferativ. 


LEE BM T Fig. 1.38 Bronsita ulcerativă \ 
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episoade de 


şi bronşiole, cu scăderea sau chiar dispariţia celulelor ciliate.. Hipertrofierea 
glandelor mucoase bronşice si metaplazia pavimentoasă, parcelarí a epiteliului 
bronşic de tip respirator, care sunt atát de obişnuite în tabloul lezional al bron- 
şitei cronice la adult, apar însă mult mai rar la copil. Spre deosebire de bronşi- 
fa acută, etiologia bronşitei cronice a copilului este mai frecvent. bacteriană. (H. 
influenzae, S. pneumoniae), :printre -factorii favorizanti insistándu-se asupra aspi- 
raţiei repetate (de conţinut gastric, alte substanțe străine) şi a inhalirii unui aer — ' | 
poluat (fum. de ţigară, substanțe 'reducătoare, substanţe oxidante). . . 


3.9.1.4. Bronsiolita: obliterativà. Bronşiolita obliterativă este o formă de - 
afectare’ inflamatorie a brongiolelor, Leziunile apar ca urmare a: necrozei epiteliu- 
lui bronşiolar, produsă de cauze‘ variate : substanţe chimice, oxigen, -barotraumă, 
infecţii. Brongiolita obliterativá poate apare la nou-născut în procesul de organi- | 
zare al membranelor hialine, a fost descrisă în. complexul lezional al displaziei 
bronhopulmonare, precum şi, rareori, ca o consecinţă a unei' infecţii contractate 
în ultima săptămână de viaţă intrauterină (bronşiolita: obliterativa intrauterină). 
La copilul mic, boala apare 'ca -o complicatie a bronşiolitei virale (adenoviroze, 
gripă, virus respirator sincitial), A'mai fost descrisá in plimanul-uremic. — . 
^ - Macroscopic, plămânii sunt presăraţi. cu noduli mici. (1-2: mm diametru), 
fermi, neregulati. Când leziunile sunt numeroase şi difuze zona subpleurală pre- 
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zinta un aspect în fagure de miere, datorită ventilării colaterale a spaţiilor respi- 
ratorii distale obstructiilor. Microscopic, leziunile ‘sunt cantonate in lumenele 


bronşiolelor terminale şi uneori se extind până în brongiolele respiratorii de. gradul 


doi şi trei. Lumenul ai este ocupat aproape în totalitate, de un ţesut de gra- 
lane care progresează dintr-o zonă a peretelui care este lipsită de epiteliu si are 
de obicei lamina elastică şi stratul muscular distruse. Uneori, polipul granulativ este 
tapetat de un epiteliu aplatizat şi lasă liber un mic spaţiu semilunar, dincolo de ca- 
re epiteliul bronşiolei lezate se menţine. În jurul bronşiolei există un infiltrat infla- 
mator rotundonuclear care se poate extinde şi în alveolele vecine. Restul plímánu- 
lui poate prezenta leziuni difuze sau localizate de bronşiectazie, colaps alveolar şi 
hiperinflatie. Când aceasta din urmă afectează cu predominantá un. plămân, ea dă 
naştere unui aspect radiologic particular, cunoscut sub numele de hipertransparentá 
unilaterală a plămânului (sindrom Swyer-James, sindrom Macleod). OC . 
. . Dilatarea brongiilor, descrisă de Laennec (1918), poate fi congenitală sau 
. . 3.9.21. Bronsiectazia congenitală 
redus al cazurilor, bronşiectazia 


enitalá. Se “admite în prezent că într-un procent 

us al cazurilor, bronşiectazia poate fi congenitală, deşi n-au fost descrise ca- 
zuri cu leziuni de la naştere, acestea: instalându-se treptat, de obicei ca urmare a 
unor episoade: inflamatorii bronhopulmonare, in primii doi ani de viaţă. A fost 
descrisă în sindromul Williams-Campbell (insuficienta. dezvoltare a cartilajului 
bronşic), in’ sindromul Moünier-Kuhn (insuficienta dezvoltare: a musculaturii ne- 
tede şi a fibrelor. elastice în trahe isiile mari), precum şi sindromul cili- 
lor imobili (vezi). Bronsiectazia conpenitală unilaterală apare: rareori împreună 
cu absenţă: congenitală a arterei pulmonare de aceeasi parte. Macroscopic, leziu- 
nile “cuprind virtual un lob, sau un plămân întreg, acesta fiind hipoplazic, cu 


cienta dezvoltare a unor 
elastic), este de notat 
‘sdrac, precum şi. coe- 


“majoritate a cazurilor de 
“de investigaţie (tomogra- 


FI] 
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fie computerizată), precum şi progresele realizate de chirurgia pulmonară, au 
modificat în parte cmeepyile patogenetice clasice. Se admite azi că unele modi- 
ficări bronşiectatice pot fi reversibile. Astfel, în vecinătatea zonelor de colaps 
alveolar (în tusea convulsivă, de exemplu), bronşiile suple, neafectate în proce- 
sul. patologic se dilată oarecum compensator, sub acţiunea presiunii pleurale ne- 
gaüve. Examinările repetate demonstrează faptul că o dată cu rezolvarea bolii 
„de bază si cu reexpansionarea plămânului, bronşiile revin la calibrul obişnuit. Se 
recomandă de aceea temporizarea rezecţiei pulmonare, care trebuie efectuată nu- 


mai dacă bronhograma nu se normalizează după un interval de patru luni. 

Se admite de asemenea că obstructia şi infecția sunt cei doi factori etiolo- 
gici importanţi. Obstrucţia singură nu produce de cele mai multe ori bronşiecta- 
zie permanentă, ci numai când se suprapun. fenomenele inflamatorii descrise la 
pneumonia obstructivă. În pani infecției : tusea convulsivă, rujeola, tuberculo- 


Fa E ihe ide 


| i proces inflamator cronic, deseori 


| capabil de a pro  septicemi sebi 
P initia pisci Cn se dezvoltă totuşi uneori) este de obicei prevenită de 


“instalarea precoce a aderentelor pleurale. N 


70 


Scanned with OKEN Scanner 


atte 


3.913. ASTMUL BRONSIC. 


"Astmul bronşic este una dintre cele mai importante boli cronice respiratorii 
ale copilăriei. Deşi morbiditatea este ridicată (5-19 95), mortalitatea prin această 
boală la copil este extrem de redusă (sub 1/20.000), fiind de obicei datorită stă- 
rii astmatice. Boala se caracterizează prin fenomene obstructive la nivelul arbo- 
relui traheobronşic, care apar sub forma unor crize paroxistice repetate de dis- 
pnee predominant expiratorie, şi tuse, care durează de obicei ore sau zile, dar 
care se pot prelungi uncori luni şi chiar ani de zile. La cei mai mulţi copii 
„boala debutează înaintea vârstei de opt ani, la jumătate din ei, simptomele apă- 
“rând în primii trei ani de viaţă. Băieţii sunt afectaţi de 1,5-3 ori mai frecvent, 
dar spre adolescenţă, incidenţa pe sexe se egalizeazi. În marea majoritate a ca- 


zurilor pediatrice, astmul bronşic are o origine alergică. În patogeneză fiind im-. 


plicată o hipersensibilitate de tip 1 (astm extrinsec, atopic). 

Macroscopic, plămânii sunt mult măriţi de volum, dar nu au greutatea cres- 
cuti. Pe secţiune, din bronşiile mijlocii şi mici ies la presiune dopuri de mucus 
vâscos. Microscopic, leziunile sunt nespecifice fiind cantonate la nivelul bronşii- 
lor mijlocii şi mici. Lumenul acestora este ocupat parţial sau total de dopuri de 
mucus care contin celule epiteliale descuamate, macrofage, eozinofile, rare plas- 
mocite, iar în caz de suprainfectie; polinucleare neutrofile. | 

` "Uneori, mucusul se dispune în formaţiuni lamelare, răsucite ca un-tirbugon, 
numite spirale Curschmann. Se mai pot observa, cristale: de forma hexagonală 
agezate in perechi-numite cristale Charcot-Leyden, despre care se crede cá ar re- 
zulta din distrugerea eozinofilelor. .. ^ e ^^ : 

. Atât: spiralele Curschmann cât şi cristalele Charcot-Leyden pot fi observate 
in spută. În fine, în unele cazuri, mucusul este colonizat cu ciuperci din genul 
Aspergillus (aspergilloza bronhopulmonară alergicá).: Epiteliul brongic poate fi de 
aspect obişnuit, dar, în; bronşiile. ocupate de mucus, există arii de descuamare 
epitelială şi o -înmulțire a. celulelor mucosecretante. "Membrana. bazală este în- 
grosati, iar sub ea, submucoasa este edemanţiată şi infiltrată variabil cu eozino- 
file, plasmocite gi:celule limfoide: Glandele mucoase sunt hipertrofiate, dar: ni- 
ciodată atât de sever ca in bronşita cronică. =: te i S0 5 

Musculatura brorişică: este -hipertrofiată (după: unii chiar hiperplaziată), atin- 
"gând grosimi până la'de trei ori normalul: Există modificări focale de bronşiec- 
tazie, care pot fi severe în aspergilloza bronhopulmonară alergică. În ciuda 
aspectului, macroscopic -care sugerează: emfizemul; -parenchimul pulmonar prezin- 
tă aproape exclusiv modificări de: hiperinflatie, distrucţia pereţilor alveolari fiind 


întâlnită rareori, în cazurile grave care au. evoluat mult timp.Corespunzător bron- 


şiilor obstruate prin mucus, pot apare mici arii de colaps alveolar. Pereţii alveo- 


lelor peribronşice sunt infiltraţi cu celule rotundonucleare si eozinofile, mai ales 
în cursul stărilor astmatice. © = | | | 
j-: i "DE ie 7 wee TTA 


3.94. MODIFICĂRI BRONHOPULMONARE; ÎN FIBROZA CHISTICĂ A PANCREASULUI 

Interesarea bronhopulmonară este’ de departe cea mai frecventă şi mai se- 
rioasă complicatie a fibrozei chistice. (vezi), fiind responsabilă de mortalitatea 
majorităţii “cazurilor. Ea se instalează curând după naştere, evoluează cronic, cu 
episoade repetate de infecţie bronşică şi conduce de cele mai multe ori la de- 
‘ces, într-un interval mai, scurt sau mal lung, în „funcţie de severitatea pir 
bronhopulmonare şi. de terapia aplicată, Modificările“ bronhopulmonare au bet 
atribuite multi, vreme, exclusiv caracterului neobişnuit de vâscos al. mucusului 


bronşic, care a dat de altfel şi una dintre denumirile bolii: mucoviscidoza. Treptat , 


atologice faţă de alte boli care realizează o hi- 


s-au remarcat diferenţele clinico-p bronsita croni- 


persecretie de mucus, váscos la: nivelul bronşiilor (astmul bronşic, 
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că) postulându-se existenţa unor de: 
fecte. specifice de apărare bronşică 
(încă incomplet elucidate), împotriva 
invaziei microbiene tenace (de obicei 
cu stafilococ aureu -sau cu: Pseudo- 


ză această boală. ^ ^^ ^. ^ 
,Morfopatologic, lézhácile) afecten. 
ză in principal bronşiile (Fig. 1.41), 
cu repercusiuni variate şi variabile asu- 
pra parenchimului pulmonar. :Macro- 
scopic, in cazurile incipiente, “sau în 
perioadele de acalmie, se realizează un 
aspect destul de caracteristic, după ex- 
perienta noastră, pentru a suspiciona fi- 
broza chistică.. Phimáni sunt în- hiper- 
inflaţie, pe: secţiune din lumenele. bron- 
şice ieşind. la presiune dopuri de mu- 
.cus, uneori modificat purulent. Micro- 
:-SCOpİC, . án aceastá situaţie, | se găseşte 
“un proces de bronşită catarală sau mu- 
“"“copuruleniă, “cu reduse infiltrate rotun- 
. domucleare. peribronsice: Alveolele: pul- 
“-monare sunt în "hiperinflatie, ” “sau pot 


| de. caracterul leziunii bronsice. În evo- 
'niţie, leziunile brongitice duc la ulcera- 
“rea epiteliului ‘bronsic; care pe” “alocuri 
sse. poate ` metaplazia pavimentos, în 
timp ‘ce - restul;: structurilor  bronşice 

| A gk c net sunt. cuprinse “treptat” in “procesul in- 
flámalàr. distructiv, - “fapt: ce duce. în ‘timp la instalarea - bronşiectaziei.. Episoadele 


Fig 141 “Aboese brononi 15: fibroza a dist 
ry de pancreas + 


eventual cu constituirea “unor: abcese bronhocentrice (Fig. 1. 42). Be: da: acest 1 ni- 


E d 42. .-Microscopia abcesului. bronliocentric odiosum sh. 


Y 


monas aeruginosa), care caracterizea- 


“mici, arii de. “colaps, în, funcţie 


- acute se complică frecvent cu modificări “bronhopulmonare. ce evoluează grav, 


A vel. s se. pot izola. diferiți- agenti microbieni, deseori 1 in. 1 asociație.. rag: CT ae DEBE. 
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: În anete abcese se colonizează ciupetci, | mai ales de tipul Aspergillusului. 
Pe plan Clinic, aceste modificări generează o insuficienţă respiratorie obstructivă, 


iar în timp, hipertensiune pulmonară si cord pulmonar cronic. Leziunile ulcerati- ` 
ve bronşice pot fi sursa unor hemoptizii, uneori mortale. Mai: buna înţelegere a - 


patogenezei şi fiziopatologiei modificărilor bronhopulmonare, precum şi terapia 
antibiotici mai eficientă, au crescut speranţă de viaţă a bolnavilor cu fibroză 
chistică, care in multe cazuri depăşesc acum vârsta de 30 de ani. . RO, 


"3.10. INFLAMATIILE PLÁMÁNULUI.- 


Prin poziţia si funcţiile salé în organism, plămânul este, alături de tegu- 
ment, organul cel mai expus acţiunii agenţilor flogogeni. Aceştia pot ajunge la 
plămân fie pe .cale aeriană, fie pe cale sanghină, fie direct (traumatisme, iradie- 
re)..Nu este de mirare cá patologia inflamatorie pulmonară domină morbiditatea 
şi mortalitatea pediatrică. Într-adevăr, în experienţa noastră necropsică, ceva. mai 
mult de- jumătate: din: cazuri (55,1::%) au prezentat leziuni inflamatorii pulmona- 
. Dintre acestea, în o treime‘ din cazuri (32,5 20), inflamatia pulmonară a con- 
“complicat evoluţia urii. alt proces patologic, contribuind la tanatogeneză. Etiolo- 
gia pneumopatiilor inflam te extrem de diversi: agenţi. fizici, chimici, 
microbieni, virusali, micotici,. parazitari şi imunologici; Mulţi dintre ei realizează 
tablouri -clinicopatologice diferite lezional. (pneumonii alveolare, interstitiale, su- 
puratii, leziuni - granulomatoase e evolutiv: (acute, subacute, cronice), în 
a pacitatéa ‘de „apărare a gazdei. Din 

torii poate urma criteriul ‘etiolo- 
c.este ce] mai important pen- 


Te. Dintre a 


aceea a unei leziuni. infla- 


ice, micologice) executate după caz, 
ii, recoltate steril. Urmând etapele sta- 
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„dar situaţia în care se gă- - 
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3.10.1. PNEUMONIA LOBARĂ. 


Este o inflamație pulmonară alveolară, care cu ri dé resul 
mai mulţi lobi în totalitate. Introducerea tratamentului i Aga pa fit 
matic . evoluţia ŞI prognosticul acestei boli: care determină azi foarte rar decesul la 
copil. De fapt, între 2500 de necropsii consecutive, am întâlnit pneumonia lobară 
in numai patru cazuri, toate la copii între 5-12 ani. Pneumococul (Streptococcus 
pneumoniae) care este de obicei agentul etiologic al pneumoniei lobare, pătrun- 
de pe cale respiratorie evocând o reacţie exudativă alveolară, care cuprinde ra- 
pid şi aproape uniform lobul afectat. Clasic (Laénnec) procesul evoluează în pa- 
tru stadii : congestie, hepatizatie. roşie, hepatiza(ie cenuşie şi rezorbtie. fa stadiul 
de congestie (care durează mai putin de 24 ore) lobul pulmonar afectat este mă- 
rit de volum, mai greu, de culoare roşie şi crepitează la palpare. Microscopic, ca- 
pilarele alveolare sunt dilatate şi pline cu sânge, în timp ce alveolele conţin un 
exudat eozinofil amestecat cu aer în care se|păsesc rare celule inflamatorii, iar 
în coloratia Gram, numeroase bacterii. Stadiul de hepatizatie roşie (care durează 
2-3 zile) este marcat de apariţia fibrinei în' exudatul alveolar, fapt ce conferă 
macroscopic o consistenţă mult sporită ;plámánului (asemănătoare cu a ficatului). 
La nivelul pleurei se găseşte de obicei o reacţie inflamatorie fibrinoasá. Micro- 
scopic (Fig. 1.43) alveolele: contin o mare. cantitate de fibrină dispusă în reţea, 
care se găseşte în continuitate cu. cea din alveolele. vecine prin intermediul. pori- 
lor lui Kohn. În ochiurile reţelei de fibrină se găseşte un număr crescând de 


polaron. “rare hematii şi numeroase bacterii, parte din ele fagocitate. 


n stadiul de hepatizatie 'cenuşie (Hg Li) ponant ia o culoare gri, în princi- 
pal datorită: virtualei întreruperi a irigajiei obului- afectat, ce poate fi demonstra- 
tă angiografic şi care împiedică: dezvoltarea unei hipoxii’ sistemice: Microscopic, 
spre sfârşitul acestui stadiu. începe să apară în alveolele: pulmonare un. număr 
crescând de macrofage. Înainte de introducerea antibioticelor, stadiul de rezor- 
btie începea. in ziua à 8-9 -a de boală, lobul afectat caracterizându-se prin reve- 
nirea treptată,  parcelară si inegală la normal. Microscopic, rețeaua de fibrinā 
este digerată de enzimele fibrinolitice eliberate’ de polimorfonucleare, fluidul re- 
zultat fiind îndepărtat în parte prin expectoraţie, dar în principal pe cale limfati- 
că. Modificările histopatologice sunt“ suficient de caracteristice pentru ca diagnosti- 
cul. de. pneumonie lobar’: să: nu ridice probleme. deosebite. Totuşi, mai ales la 
copilul mic. se; ridică problema. diagnosticului -diferenţial cu bronhopneumonia în 


focare confluente. În favoarea acesteia din, urmă pledează” afectarea bronşică . 
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k i E "Fig. 1.43. Pneumonie '— Faza de hepatizatie roşie | 
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concomitentă precum şi lipsa de uniformitate 
a leziunilor pe suprafaţa examinată. - 
Pneumonia lobară poate prezenta variate 
complicaţii : locale, regionale si generale. 
Cele mai importante complicatii locale sunt 
abcedarea şi carnificatia. Abea area focarului 
pneumonic este o ‘complicatie rară astăzi, 
posibilă in special în cazurile produse de 
pneumococul de serotip 3. Incompleta dige- 
rare a reţelei de fibrină este urmată de orga- 
nizarea conjunctivă a acesteia, rezultând o 
fibroză pulmonară focală, numită tradiţional 
carnifica(ie. Apariţia camificatiei favorizează 
dezvoltarea unei bronşiectazii focale. Com- 
plicatia regională cea mai frecventă este 
pleurezia, care poate evolua concomitent cu 
prog pneumonic (parapneumonicá) sau 
upă vindecarea acestuia (metapneumonici). . 
De obicei pleurezia ia un caracter serofibri- 
nos, foarte rar putându-se instala un em- 
piem. Rareori pot apare ca o complicatie re- _ 
gională, pericardita sau 1nediastinita purulen- . 
tă. In multe cazuri de pneumonie, există di- 
seminări bacteriené ce pot determina O serie 
de complicatii supurative la distanţă, printre ` 
care cele mai importante ; sunt: meningita, TRE E 44. Pneumonie — Faza de 
abcesul cerebral, endocardita: bacteriană: acu- =< -P hepatizatie cenusie (M) - 
tă, peritonita, artrita etc. În fine, se asociază 
frecvent suferinţe distrofice parenchimatoase, . -:. iss 
mai ales la nivelul miocardului, ficatului sau rinichiului. . . 
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-Bronhopneumonia, sau pneumonia “lobulară, este inflamatia pulmonară cea 
mai frecvent întâlnită! la'-copil pe:masa:de necropsie. În experienţa noastră, in 
aproximativ. o-treime. din-cazurile. de brónhopneumonie, aceasta reprezenta boala 
de bază (bronhopneumonie primară), în restul, ea à.apárut secundar (malforma- : 

- tie, intervenţie chirurgicală,: aspirație -etc.). Calea de infectare a plămânului este 
tot cea respiratorie,. dar spre. deosebire de pneumonie, procesul inflamator debu- 
tează cu afectarea. bronşiilor şi bronşiolelor. Sunt cuprinse în proces concomi- 
tent, dar cel mai adesea succesiv, bronşiile si bronşiolele din mai mulţi lobi 
pulmonari, deseori din ambii plămâni. De la acest nivel infecția coboară în al- 
veolele tributare, producând o reacţie exudativă la acest nivel, dar afectează de 
asemenea şi teritoriul alveolar petibrongic, traversând direct peretele bronşic. Se 
constituie în acest fel 'mici 'focare pneumonice, care afectează predominant cen- 
trul” lobulilor pulmonari, centrate de brongiole lezate şi cu leziuni de gravitate des- 
"crescândă spre periferie (Fig. 1.45). Macroscopic, ele sunt detectate cel mai bine prin 
palpare, sub forma unor mici noduli, de consistență crescută, răspândiţi difuz în lo- - 
bii afectaţi. Pe secţiune aceştia apar ca arii nodulare de câțiva mm diametru, cen- 
trate de. bronşii (fig. 1.46), cu contur policiclic şi de culoare variabilă : roşie închi- 
să, dar cel mai adesea cenugie, Uneori, la exprimare, din lumenele brypsice 5 
scurge un exudat mucopurulent. În cazurile severe, mai ales la copilul mic, ar e: de 
consolidare sunt mai largi, devenind confluente (bronhopneumonie confluen i). e 
tuşi, lipsa de uniformitate coloristică, precum şi răspândirea leziunilor în m dn d 
lobi, împiedică confuzia macroscopică‘ cu ‘pneumonia. Microscopic, la nivelul 
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ilot. şi rongile x se Y pasesc modifici d de. ifle c catarală sau ‘mai i eo 
purulentă (vezi). Alveolele -din jur sunt. ocupate de un. exudat fibrinoleucocitar, - m 
„ce, alveolele: de la periferia." nodululu „bronhopneumonic „conţin un exudat- Slab. 
cent hl, cu putine elemente | celulare, “sau. rămân. aerate, uneori. hiperinflate. compensa-. 
TA : ale bronhopneumoniei-, sunt .asemánátoa-. 

re cu cele descrise Ja pneumonie, cu,,deosėbire că apar: mai frecvent, îmbracă un: 
caracter mai Env. si, conduc í într-o, , proporție ridicati n 


: pia ce: determină o distrugere par- 
> tialá sau. totală::a - structurilor. -anatomice 
3 “pulmonare, ducând. la: compromiterea de=: 
finitivă: a- functionalitatii teritoriului-afec- 
tat. “În “epoca “antibioterapiei, + frecvenţa: 
lora scăzut. impresionant, ele fiind ra- 
portate în. Canada de exemplu | cu o frec- 
Venti de. 0,7/ 100.000 „de internări, pe: 
n. În experienţa. noastră. necropsică. su- 
. puralille pulmonare. : au apărut într-o pro-. 
porte de 1:7 faţă de restul afecţiunilor 
„inflamatorii, ale. -plămânului, . frecvenţa. lor 
„anuală variind . foarte. putin: în cei, restar: 
„15. ani:de observație. - Sia e Bb 
'3,10.3:1, Abcesul- pulmonar esteo 
leziune supurativă circümscrisi, care“ odată ` 
“formată, prezintă un tablou' morfopatolo-" 
gic comun indiferent. de mecanismul de. 
„Producere, Macroscopic, abcesul, poate fi 


„unic, sau multiplu,. de formă, sferică şi de. 


i 146; Bronhopneumonie. Focare de con- 
Figi idensare centrate. de bronşii i: „dimensiuni. variate que 1 AD Central se. 
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găseşte o cavitate “unică. 
compartimentată ce conţine pi. 
roi (Fig. 1 49). ale cărui caracte- 
re macroscopice diferă in func- 
tie de etiologie. În jur, peretele 
leziunii este format dintr-un 
tesut inflamator granulativ (în 
abcesele recente), sau. dintr-o 
capsulă conjunctiva. (in "ic 
. vechi), tapetate la interior de o 
membrană .piogeni. Miticscopié 
(Fig. 1.49), elementul esenţial al le- 
ziunii îl reprezintă necroza supu- .- 
rativă a pereților alveolari. Da Es 
diagnosticul morfopatologic nu În- | 
fámpini dificultati, efortul trebuie 
i fie plasat pe. limurirea ;etiolo- —. 
i. n. acest sens, morfopatolo-. ^ . 
mi trebuie să Teel se Însămân- . 
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: ‘doi: ae mai multi: germeni.: O: mare varietate. de: ciuperci 
pot cauza abia a nare primare, dan mpat coloniza de: asemenea leziunile 
preexistente. În fine, un abces pulmonar: 
chist hidatic.: În: evoluţie; :abce: 

sele- “se pot deschide: în ronş 


t. 


conținutul. Rareori, cavitatea go- | 
lită a unui abces vechi se „poate i 
epiteliza (cu. epitelin. pavimentos um 
sau chiar de, tip respirator) ple- 
când de la. nivelul, 'brongiilor. ! 
Deschiderea, unui abces iin, pleu- ». 
rău, formarea „consecutivă a. 
empiemului,.desgi posibilá,' este 
"mai rară, deoarece abcesele pul- 
4 monare’ subpleurale se: acompa- 
 niazá:de-o reacţie inflamatorie 
' . pleurală,':ce duce. la "aderente, 
care:'împiedică : dezvoltarea aces- 
tuia. Este posibilă de. asemenea , PRATAN Mi iai Alu e te Ma 
diseninarea ^ pe cale sahghing- v iat t Fig. 1.48. Abcese pulmonare evacuate: 
infecției ‘cu’ constituirea de foca- | | 
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Fig. 1.49. Abces pulmonar cu necroză extinsă, infiltrate PMN şi colonii microbiene 


re abcedate metastatice, care se localizează de preferință: în creier. Patogenetic, 
abcesele pulmonare se pot constitui :.a. prin aspirarea de corpi străini infectați 


în "căile aeriene inferioare ;- b. prin supuratia unui focar pneumonic sau bronhopne- . 


umonic (mai frecvent); c. in septic 
pulmonar ; d. rareori. prin trau 


zarea. infecţiei -dintr-un abces 


ne sau prin suprainfectarea unui infarct 


Localizarea abceselor este predominant în plămânul drept, în segmentele in- 


ferioare ale lobilor superiori şi în segmentele superioare. ale lobilor inferiori. De 
regulă, din acest tip de abcese se pot izola mai mulţi. germeni inclusiv. anaerobi. 
Abcedarea unui focar, pneumonic sau -bronhopneumonic, survine cu:o frecvenţă 


mai mare în cazul anumitor germeni : stafilococ, Klebsiella, pneumococ tip 3, - 


pseudomonas etc., fiind favorizată dé stările de imunodeficientá sau imunosupre- 


sie ale gazdei: prematuritate, malnutriție, disgamaglobulinemie, rujeolă, arsuri, 


sindrom nefrotic, tratamente cu steroizi etc. Abcesul este situat în .aceste cazuri 
în aria de consolidare pneumonică preexistentă. Deşi mai rare azi, abcesele pul- 


monare se pot produce ín cadrul proceselor septicemice. În această situaţie ele 
tind să fie mici, multiple şi localizate predominant subpleural, din ele izolându- 


se acelaşi germen care a produs focarul supurativ primar şi care a fost eviden- 
tiat eventual prin hemocultură. Foarte rar, la copil, un infarct pulmonar aseptic 
poate evolua spre abcedare prin suprainfectie. 


3.10.3,2. Gangrena pulmonară, exceptional de rară azi la copil, survine” 
prin suprainfectia cu un germen saprofit (adeseori anaerob) a unui abces sau in-. 
farct. Ea se poate constitui de asemenea în jurul unui corp străin infectat-aspirat. 


în plămân. Plămânul necrotic este de culoare verzuie şi urât mirositor. Evoluţia 


este spre deces. AN Lo na coe zen Ag te 
- 3,10.3.3. Brongiectazia supurată. Deşi lezional vorbind, brongiectazia este 
un alt tip de modificare morfopatologică, ca evoluţie clinică, şi complicații 
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(vezi) ea se comportă ca o supuratie pulmonară, motiv pentru care mulţi autori 
preferă s-o discute în acest cadru. ur | a Y 

O menţiune. aparte pentru abcesele bronhocentrice,-care pot orienta morfo- 
patologul spre suspicionarea unei fibroze chistice a pancreasului (vezi). 


3.10.4. PNEUMONIA INTERSTITIALA. 


Este rareori întâlnită în formă pură, în patologia necropsică a copilului, de- 
oarece nu cauzează de obicei moartea. Produsă de regulă de virusuri şi de Mi- 
coplasma pneumoniae, pneumonia interstițialá se complicá frecvent si rapid cu 
suprainfectie bacteriană, care adaugă tabloului lezional iniţial elemente de bron- 
hopneumonie sau de supuraţie pulmonară, proprii reacției faţă de bacterii. Ma- 
croscopic, plămânii nu sunt prea mult modificaţi. Greutatea lor este crescută, la 
inspecţie apar congestionati, dar crepitează la palpare. Pe secţiune se scurge un 
fluid edematos, fiind uneori observabile: mici arii hemoragice. Microscopic, le- 
ziunile cele mai importante sunt localizate “in septele alveolare care sunt mult 
îngroşate in parte prin edem şi congestie, dar mai ales prin infiltrate cu celule 
rotundonucleare (limfocite; plasmocite, histiocite) (Fig. 1.50). Infiltratul inter- 
stitial variază în distribuţie şi intensitate, cele mai afectate fiind spaţiile inter- 
stitiale mari (peribronşice, interlobulare), in timp ce, zonal, pereţii interalveolari 

t rămâne aproape neafectati. La nivelul alveolelor “pulmonare se găseşte o mi- 
că cantitate de exudat proteinos, cu. puţină fibriná, în care se găseşte un număr 
variabil de celule alveolare hiperplazice descuamate, amestecate cu macrofage şi 
rare eritrocite. În ariile. în care fenomenul de. descuamare ' alveolară este impor- 
tant, pe pereţii alveolari se pot constitui uneori membrane hialine. La acest 

„aspect ,comun" ‘se adaugă unele elemente. lezionale ce. pot orienta diagnosticul 
spre o anumită etiologie (vezi), sau: care: realizează tablouri particulare. : 


3.10.4.1. Pneumonia descuamativă interstitial (Liebow, 1962) PDI. Este 


o formă rară de- pneumonie; interstiţială, -cu “evoluţie obişnuit :cronică, - întâlnită 


mai ales la adult. Au fost descrise totuşi. câteva: zeci de cazuri la: copil (cel mai 
mic în vârstă de numai 3 săptămâni), unele dintre; ele: la 'bolnavi cu AIDS. Con- 
-sideratá la început. ca: o: entitate nozologicá. probabil de::natură:.virotică,: PDI este 
înțeleasă azi mai degrabă ca o modalitate particulará de reacţie a plămânului la 
diverse agresiuni, deoarece tablouri lezionale identice au. fost descrise după ex- 
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Fig. 1.50. Pneumonie interstitiald |... .- i ie erah vikt AT 
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iio “interpretează ca: faza 


e de di 
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rin biopsie pe-plaman 
T..gi de culoare. gri-găl- 
care: derivă şi :denumirea 


;celule;; care -uneori- pot realiza: şi 


-loratiile: pentru- lipide. si: ‘pentru fier. Epiteliile alveola- 
„Te sunt hiperplaziate;:uneoi metáplaziate: cuboidal. În aceste. celule, ca 
şi în:unele:din' celulele des y se:pot. observa: adeseori- incluzii eozinofile 
 ántranucleare- care, :aspectul unor: figuri mielinice”.:. 


“extrem de dificil. 


3.10.4.3. Pneumonia interstitial gigantocelulară. Este o formă relativ rară 
de pneumonie interstitial’ descrisi mai ales la copii între 6 luni şi 2 ani. 
„Aspectul. microscopic este foarte. asemănător cu cel întâlnit în rujeolă. (Fig. 


rece fagocitează alte. celule). În alveole există rare macrofage, în timp ce septele 
-interalveolare sunt infiltrate cu celule limfoidale. © — SGD AE 
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| în Tonni sa. „comună, gs ez la a “copilului ridică câteva pro- 
bleme importante de: be ind mái celule d La nou- născut juca septele alveola- 


upon ini adica prin Zone. de 


i MR u.pneumonia interstitial 
peniti un chi: "neavizat.- Dar pe lezional, „probabil: cel 'mai dificil de. diferen- 


À A tz a a H 
„iat este cel care. se. poate instala 1 | cursul umor procese septicemice, incipiente 


CUE In “situaţii, plămânul -reacționează prn 
infiltrate inflamatorii- interstitiale’ (de obicei’ ‘cu rotundor nucleare, dar A aia 
 polinucleare),. care simulează îndeaproape pneumonia 
„„pretarea in context -(leziuni.. interstitiale miocardice, i 
“eventual hemoculturi . pozitive), à acestor. leziuni : 
nosticul eronat de . pneumonie interstitials. 2 
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3.10.5. LEZIUNI PULMONARE GRANULOMATOASE. 


. Rareori, în practica necropsică şi ceva mai frecvent în cea biopsică (acolo 
unde se practică biopsia pe plămân deschis), pot apare la: nivelul plămânului le- 
Ziuni granulomatoase. În experienţa noastră, 1—2 % din pneumopatiile inflamato- 
rii ale copilului au îmbrăcat acest aspect lezional. Spectrul etiologic al leziunilor 
granulomatoase este variat (Tabel nr. 1.10.), solicitând din plin capacitatea de diag- 
nostic diferenţial a morfopatologului. | 7 


Tabel nr. 1.10. 


Leziuni granulomatoase pulmonare la copil © 


I. Granuloame infecțioase. ` 
— Mycobacterii 
-Fungi > 

— Paraziţi . 
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3.10.5.1. Granuloame infecțioase. De departe, în aria noastră geografică, 
cele mai multe leziuni pulmonare granulomatoase Sunt cauzate. de Mycobacterii. 
Mult mai rar (faţă de unele arii endemice de pe glob), granuloamele pulmonare 
„infecțioase pot fi cauzate de ciuperci sau helminti. Din acest motiv, morfopato- 
logul trebuie să depună toate eforturile pentru a documenta natura infecțioasă a 
granuloamelor pulmonare. studiate. “Aceasta presupune recoltări pentru examen 
bacteriologic (în special pentru mycobacterii) şi pentru culturi micologice, even- 
tual, examen parazitologic. Experienţa demonstrează că uneori aceste examinări 
de laborator sunt fals negative, aşa că morfopatologul trebuie să exploateze la 
maximum coloraţiile speciale în diagnosticul histologic. Coloratiile Ziehl-Nielsen, 
argint metenamină, PAS, trebuie efectuate de rutină, pe cel puţin două blocuri, 
selectându-se cu grijă ariile alese pentru examinare. De fapt, deşi majoritatea 
tratatelor de patologie susţin că bacilii acidorezistenti se localizează în marginea 
zonelor de necroză cazeoasă şi în celulele epitelioide, experienţa arată că ei pot 
fi puşi în evidenţă cel mai adesea în plină zonă de necroză, Tot aici se localizează 
unele ciuperci (în special histoplasma), în timp ce altele. (criptococii, coccidioides, 


blastomyces) pot avea o distribuție întâmplătoare pe suprafața granulomului.- În : 
granuloamele infecțioase pot.apare cu. frecvenţă variabilă modificări de vasculită, 


granuloame bronhocentrice, arii pseudoinfarctice (elemente; mai  caracterisitice 
pentru granuloamele infectioase), dar acestea au un caracter focal, în strânsă le- 
gătură cu ariile inflamate. gso dr ani fL qd | y 
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Granuloamele BCG. Infecția 

| BCG generalizată este o complica- 
| tie rară, uneori fatală a vaccinării 
| BCG. Ea poate apare în cazul 
preparării inadecvate ʻa vaccinu- 
lui, sau în caz de administrare la 
sugari cu anomalii imunologice. 
Plămânul, intestinul şi alte orga- 
ne sunt sediul unor granuloame 
tuberculoase tipice, cu arie de 
necroză cazeoasă centrală, în care 
se găsesc bacili acidorezistenti. 

Numai după excluderea 
atentă şi minuțioasă a unui gra- 
nulom infecțios, se poate încerca . 
clasificarea cazului într-o altă en-. 
titate  nozologică. Acest lucru 
poate fi întreprins urmărind loca- ERSE x 
lizarea leziunilor granulomatoase: ^ ^ > 
angiocentrică, bronhocentrici, sau 55. ^ uy 454 Gran i; ; 
car dispoziție: întâmplătoare: — ^ ^ ^ - Tig koe Gronuloma p Ad 
-— 31052. Granulamele an- ^ ^72 ^, ^77 ^  . : 
giocentrice : au leziunile granulomatoase centrate pe vase (artere, vene) şi pot fi 
întâlnite. in: granulomatoza Wegener, ` sindromul Churg-Strauss, :granulomatoza ne- 
crotizantá sarcoidá şi in:granulomatoza -limfomatoidă. © 0 -= : 

3.10.5.2.1. ^Granulomatoza . Wegener (vezi) grupează in’ mod . caracteristic 
triada : vasculita cu caracter necrotizant la nivelul tractului: respirator superior şi 
al sinusurilor paranazale, leziuni similare cu:caracter. distructiv la. nivelul plámá- 
. nului, precum; şi ‘o ;glomerulonefritá “ necrotizantă. ; O variantă- clinicopatologică 
- mai dificil de diagnosticat, dar mai puţin “agresivă, -este granulomatoza Wegener 
localizată”, sau limitată”; în care leziunile: apar numai (sau. în : principal) in 
plămân, alte localizări, cu excepţia celei glomerulare, fiind“ocazional posibile. 
3 Elementul, histopatologic caracteristic îl reprezintă o reacţie granulomatoasá 
- destructivă, extinsă a“plămânului, asociată cu o vasculită necrotizantă. Ariile de 
necroză, care au un: contur geografic, pot fi de aspect cazeos (necroza completă, 
amorfă), alteori păstrează siluetele unor. structuri “preexistente (artere, bronşii, 
septe alveolare), în fine uneori. septele alveolare ‘reziduale sunt atât de proemi- 
nente încât leziunea seamănă cu un infarct. La marginea zonelor necrozate exis- 
tí o palisadă de histiocite şi celule epitelioide printre care se poate găsi un nu- 
măr variabil de celule gigante multinucleate. Infiltratul inflamator înconjurător 
este compus predominant din limfocite şi plasmocite. “Alături de aceste granuloa- 
me, pentru diagnosticul de. granulomatoză Wegener, este necesară identificarea 
concomitentă a unei vasculite necrotizante extensive. Sunt afectate atât arterele 
cât şi venele, leziunea cuprinzând atât infiltrate cu celule inflamatorii (limfocite,. 
plasmocite, histiocite, eozinofile, ocazional. în jurul zonelor necrozate, polinu- 
cleare neutrofile), în toată grosimea peretelui, cât şi necroza unor porţiuni ale 
peretelui. Uneori, coloratiile pentru fibre elastice ajută la demonstrarea angiocen- 
tricităţii unor leziuni în care peretele vascular este profund modificat, iar lume- 
nul este trombozat. În mod caracteristic, aceste leziuni de vasculită se extind şi 


în zonele pulmonare mai putin interesate sau chiar indemne de granuloame ne- 


crofizante. — " TE Ben | 
3.10.5.2.2. Sindromul Churg-Strauss. Numit şi angeită alergică şi granulo- 


matoză, el apare de obicei la astmatici, împreună cu alte simptome ca : eozino- 
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filie, purpură şi noduli cutanaţi, interesare, nervos centrală, neuropatie periferică 
„ŞI rareori glomerulonefriti focală, de intensitate medie. Microscopic, sunt pre- 
zente granuloame angiocentrice cu arie de necroză centrală, înconjurată de his- 
Uocite aşezate radiar în palisadă, precum şi de numeroase eozinofile. În zonele 
de necroză se pot găsi cristale Charcot-Leyden. Concomitent cu granuloamele 
apare o angeită extensivă, care afectează arterele cât şi venele. lá rq 
3.10.5.2.3. Granulomatoza sarcoidà. necrotizantd. Realizează leziuni: granulo- 
matoase exclusiv în plămâni si în ganglionii hilari, deosebindu-se -astfel de res- 
tul bolilor care produc granuloame angiocentrice pulmonare. „Microscopic, mari, 
porţiuni de plămân sunt înlocuite cu granuloame confluente asemănătoare celor. 
din’ sarcoidoză, dar spre deosebire de aceasta, între granuloame:apar zone largi 
de necroză. Concomitent, este prezentă o vasculită ce realizează fie granuloame 
intimale sau mediale, fie leziuni asemănătoare unei arterite gigantocelulare, fie 


infiltrate inflamatorii cronice nespecifice. ^ < DET TT 
.3.10.5.2.4. Granulomatoza limfomatoida. Diferă clinic -de entităţile prezenta- 
te mai sus prin: lipsa glomerulonefritei (faţă de boala: Wegener), apariţia de le- 
ziuni extrapulmonare (faţă de. granulomatoza sarcoidă necrotizantă) şi prin lipsa: 
astmului şi a eozinofiliei (fata de sindromul Churg-Strauss). Din punct de vede- 
re evolutiv, 70 % din pacienţi decedează prin insuficienţă respiratorie. într-un: in- 
terval de aproximativ doi ani-de la debut, indiferent de. tratamentul administrat. 
Microscopic, la fel ca şi în celelalte granulomatoze angiocentrice, apar; arii: în-. 
tinse de necroză pulmonară, precum şi infiltrate. vasculare. importante. Spre deo- 
sebire; însă, de celelalte granulomatoze, infiltratul ‘celular este pur- mononuclear,. 
fiind alcătuit din limfocite, plasmocite,- histiocite precum. şi „din: celule: „atipice, 
limforeticulare”. Unele -dintre acestea din: urmă seamănă: cu: imunoblastele, altele: 
apar ca celule . mari,’ cu nuclei. picnotici; cu. marginile. celulare: slab. definite, în 
care: detaliile - structurale nu se 'pot: discerne. Prezenta-in număr mare:a acestor. 
celule :;atipice : limforeticulare” este. corelată, cu un: prognostic mai prost. Infiltra- 
tul descris: cuprinde : pereţii ¿vasculari ducând la fenomene obstructive şi la apa- 
riţia: consecutivă: a: necrozei pulmonare. : Diagnosticul diferenţial: -cel mai impor- 
tant este cu -limfoamele maligne, în-care: nu sunt caracteristice, infiltratele vascu- 
lare şi necroza: pulmonară: extinsă, iar proliferarea nu: contine-limfocite, plasmo- 
cite. şi..histiocite normale. În: cazurile echivoce, trebuiesc biopsiati ganglionii tra- 
heobrongici sau-hilari, care -pot..lămuri. diagnosticul. Aspectele -ànatomoclinice, 
. descrise, -recomandă - granulomatoza limfomatoidá Ca pe. -o-afectiune mai: probabil: 


limfoproliferativă, .analoagă.poate.infiliratelor gastrointestinale. „benigne? cu celu- ` 


' 4e limfoide sau plasmocitare, -care .se-malignizeazá după mai muli ani. De. alt=: 
' fe], 12 76. din. cei cu granulomatozá: limfomatoida. pot: idezvolta.in timp un lim-: 


fom malign de tip imunoblastic sau „,histiocitic”.- 


& 
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3:10.5:3. Granuloamele- bronhocentrice au leziunile granulomatoase centrà-' 


te pe bronşii şi pot fi întâlnite în: granulomatoza bronhocenirică şi în histiocitoza X. 


-3,10,5,3.1. Granulomatoza broihocenirică. Aproximativ jumătate din pacien- 


{i sunt ‘astmatici cronici, cu eozinofilie Sanghiná ridicată şi fără leziuni extrapul- 


monare. Leziunile pulmonare sunt de 'óbicei unilaterale şi solitare, fiind mai’ 
probabil cauzate de o reacţie de hipersensibilitate la Aspergillus; Tratamentul “de. 
electie este cu corticoizi, recidivele fiind obişnuite. Microscopic, apare o reacţie: 
 granulomatoasá extensiv necrotizantá la nivelul brongiilor distale, necartilaginoa-- 
se.'Necroza nu este de obicei completă, fiind înconjurată: de histiocite aşezate: în 
palisadă, plasmocite şi numeroase eozinofile, Ocazional se pot găsi celule gigan- 
te multinucleate, care fagocitează materialul necrotic. În jur apare o reactie fi 
broblasticá moderată. Bronşiile mai mari, cartilaginoase, au lumenul dilatat, plin 


cu mucus, fibrină şi detritus celular, în care se găsesc ctistale Charcot-Leyden. În 


coloratid argint-meténamina, se observă hife distorsionate ‘de Aspergillus, care în 
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mod caracteristic nu invadează pere- . 
tele bronşic sau. tesutul pulmonar: în- 
vecinat. Diagnosticul „diferenţial, cu 
granuloamele angiocentrice, ca gi cu 
cele infecțioase este deosebit de im- 
portant, deoarece terapia este diferită. 

3.10.5.3.2. Histiocitoza X. Inte. 
resarea. pulmonară survine în toate 
formele de HX (vezi). Ea poate apa- . 
re Ca unica manifestare a bolii (gra- 
nulomul eozinofil al plămânului, HX. . 
pulmonară primară), în special la'ado- . 
lescenti (desi a fost descrisă. şi la su- 
gari de 3 luni), sau ca parte inte- 
grantá a  interesării sistemice, mai- 
ales la copilul mic. Macroscopic, ` 
apar mici noduli (345 mm), a 
compen fermă TR culoare brună, 


bii superiori | ; 
cu ien hn s are ani 
miere”. -Microsco- 


iion | i | : ven ic E: unde s se răspândeşte in- 
i istioci x Infiltratul limorf este localizat peri s | 
Fig. 1.56. Histiocitoza pol Masel apogee | 
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lice, in care însă, acumularea eozinofilelor si histiocitelor se face predominant 
intraalveolar. Ín alveolele vecine nodulilor, se pot acumula macrofage, ce dau reac- 
(i pozitive pentru fier, lipide şi PAS, fapt ce realizează aspecte comparabile (la 
scară), cu cele din pneumonia descuamativă interstiţială Liebow, cu care trebuie 
făcut uneori diagnosticul diferenţial. Treptat, infiltratul celular este înlocuit. prin 
proliferare fibroblastică centrifugă, încât în această fază leziunile au un aspect 
nodular stelat, cu centru cicatricial şi tentacule periferice, celulare. În centrul 
unora dintre noduli, apar mici cavităţi, unele de novo, altele reprezentând lumenul 
bronşiolelor. În faza de fibroză, diagnosticul diferenţial este dificil, uneori impo- 
sibil şi se face cu toate afecțiunile fibrogene ale plămânului. În boala Letterer- 
Siwe, proliferarea celulară este alcătuită din infiltrate monomorfe cu celule HX, 
care prezintă uneori atipii şi mitoze, ridicând dificile probleme de diagnostic dife-' 
rential cu limfoamele maligne, histiocitoză malignă etc. "hee d P ce A 


3.10.5.4. Granuloame cu dispoziție necaracteristicá. . i d" sais 
3.10.5.4.1. Sarcoidoza. Este o boală granulomatoasá- multisistemică,, de cau- 

ză necunoscută, rară la copil, survenind mai ales la preadolescent. şi adolescent. 
(desi a fost descrisă şi la sugari, de 2 luni). Macroscopic, apar noduli submiliari; 
de culoare alb-cénusie. şi consistenţă ridicată, asemănători celor din tuberculoză. 
„evoluţie, adeseori leziunile se vindecă, alteori pot progresa spre -fibroza pul- 
monară cu constituirea plămânului în „fagure de miere”. De obicei, coexistă o 
adenopatie hilară pulmonară si mediastinală importantă. Microscopic, (Fig. 1.57.). 
nodulul sarcoidotic seamănă cu cel din tuberculoză, cu deosebirea:.că niciodată, 
în centrul său nu se găseşte necroză .de cazeificare. Totuşi, uneori, în centrul. 
nodulilor din sarcoidoză poate apare o mică zonă de necroză, cu, caracter fibri- 
noid. În celulele gigante multinucleate au fost descrişi : corpii, Schaumann, .cor- : 
pii asteroizi, si centrosferele (vezi). O serie de procese patologice. (cu care tre-. 
buie făcut diagnosticul diferenţial) realizează leziuni nodulare similare; microsco-: 
pic : tuberculoza, bruceloza, lepra, histoplasmoza, coccidioidomicoza, . berilioza, 
particolele de silica, proteinele vegetale (polen) etc. levius sa Sade M to 
= 3.10-5.4.2. Boala cronică granulomatoasd a copilăriei. Este Caracterizatá prin 
infecţii cronice, recidivante, severe, ce pot interesa practic orice organ. Ele debutea- 


Fig. 1.57. Biopsie pulmonară. Sarcoidoză 


Or 


Scanned with OKEN Scanner 


ză de obicei precoce (într-un „Caz, la 6 zile de viaţă) şi duc mai. devreme, sau 
mai târziu la moarte (de obicei în primii zece ani de viaţă, deşi se cunosc cazuri care 
au supravieţuit 30 de ani). Boala este datorită unui defect. în funcţia de fagocitoză şi 
poate fi moştenită în mai multe feluri, dintre care cel mai frecvent este cel recesiv. 
Aparatul respirator este aproape totdeauna interesat putând apare : pneumonie şi 
bronhopneumonie cu formare de abcese, pleurezie şi în mod caracteristic (si diag- 
nostic) leziuni granulomatoase. Microscopic, granuloamele conţin o zonă centrală de 
necrozi (necazeoasă), în care se pot găsi rare leucocite polinucleare, înconjurată de 
histiocite (dintre care unele conţin un pigment gălbui lipidic), printre care se găsesc 
celule gigante multinucleate de corp străin: La Pee se găseşte un număr igi oe 
de celule limfoidale. 

3.10.5.4.3. Nodulii reumatoizi. Apariţia nodülilor reumatoizi in plămâni este 
o complicatie neobişnuită a artritei reumatoide, fiind întâlnită mai ales in cazuri- 
le cu manifestări sistemice, boala articulară activă, titruri serice înalte de factor 
reumatoid şi noduli subcutanati. Nodulii pot fi unici sau multipli, fiind de obicei 
localizati subpleural şi însoţiţi de o colecţie pleurală serofibrinoasă. Microscopic, 
structura nodulului reumatoid pulmonar este identică cu cea a nodulului subcuta- 
nat: o zonă centrală de necroză, în jurul căreia se aşază radiar, în palisadă, his- 
tiocitele. La periferia. granulomului se găsesc numeroase  plasmocite, amestecate 
cu: limfocite si fibroblaste: Deşi pot apare în unele leziuni, celulele gigante mul- 
tinucleate şi eozinofilele sunt neobişnuite: :^ ^. 

3.10.5.4.4. Granulomul pulmonar hialinizari: “Apare: foarte rar la copil. Pacienţii 
sunt de obicei asimptomatici, în timp ce radiografia: pulmonară demonstrează : 'opaci- 
titi multiple, bilaterale, care:daca nu sunt rezecate, pot creşte încet. În unele cazuri, 
se asociază mediastinita sclerozantă. Microscopic;. 'nodulii constau dintr-o zonă cen- 
trală de. necroză, înconjurată de: benzi. groase. -de ; „colagen „hialinizat, care formează 
lamele spiralate, „aşezate . la întâmplare... “Între, lamele” se „găseşte un infiltrat bogat. în 
plasmocite şi limfocite, în timp ce la: marginea nodulului, „apar, „celule gigante multi- 
-nucleate de corp străin.. Tabloul. lezional este foarte asemănător. celui întâlnit în me- 
E. diastinita sclerozantă şi se crede că cele. două entități auo pâtogeneză Similară. | 

:3.10.5.4.5. Granuloamele ‘de’ corp. ‘strain. Deşi frecvent, aspirarea de substanțe 
străine produce ‘bronhopneumonie - de aspirație (vezi), sau'supuratii pulmonare, nu 
rareori se găsesc. in plămânul sugarilor (în special) ` granuloame ' gigantocelulare - de 
corp 'străin (Fig. 1. 58.). Granuloamele de: Corp ‘strain pona apate fri în anumite fa- 


Fig. 1.58, Granylom de corp strain 
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ze de evoluţie: ale alveolitei alergice extrinseci! (vezi). Desigur,” în fiecare, "caz, 
trebuie excluse atent în special granuloamele ‘Infectious Şi. de asemenea restul 
“granuloamelor meinfec(ioase. — 

~~ 3:10.5.5. Granuloame neclasificabile. Cu toate éfoitürile diseliostice. intre: 
“prinse, aproape o treime din pranuloamele pulmonare, nu îndeplinesc, condiţiile 
pentru a fi clasificate, într-una din categoriile de mai, sus. „Majoritatea . au o: Cap; 
sulă conjunctiva , groasă care înconjoară o zonă, centrală de necrozA, adeseori. par 
tial calcificata,..fapt ce lasă loc: presupunerii că reprezintă vechi granuloame, in- >- 
fectioase, . din care agentul etiologic, nu mai poate fi. pus în evidenţă; Rareori, e 
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însă, se întâlnesc granuloame „active” cu arii geografice de necroză si 'infiltrát 
inflamator bogat; ‘ele reprezentând, probabil,. leziuni produse de, agenţi ehologict 


pe care: nu-i pie i aici cu M ae actuală. oig DULL Greta o 


vs Rei. 


E 10. 6. . EOZÍNOFILIA PULMONARĂ. 


Acest termen. a E "ntrodüs: in | 1952" pentru. a | défini infiltrate pulmonate 

i alveolare şi interstiţiale, alcătuite” “predominant, din eozinofile; asociate sau;nu cu 

. eozinofilie sanghina. Alternativ. se. folosesc termenii de: pneumonie, cu eozinofile 

| şi respectiv sindrom (infiltrat fugace) ‘Löffler. Eozinofilia.: “pulmonară poate: apare 

în diverse situaţii :- a. asociată administrării unor. medicamente. cum. ar: fi: penici- 

lina, sulfonamidele, acidul „paraaminosalicilic,;- nitrofurantoinul: etc; b.-asociată. in- 

festaţiilor. cu: metazoare : microfilaria,. larve de „Ascaris.: uimbricoides;-: 'Strongy- 

` loides. stercoralis, '  Ankylostoma' duodenale;* Toxocara canis: şi Toxocara- cati; c. 
„ca reacţie; “particulară” Ja “anumiţi” fung ? Aspergillus fumigatus, Candida ; d. fără 
| E Gaiz. evidentă,  demonstrabilă : „€ozinofilia Puteri cRiptogenetien- Diagnos 


Aşa cum. am ii tat; m “această” i iiid, à infiltratele , à Hin e | 
localizeze interstitial, în timp, cen eozinofilia: “pulmonară, localizarea . lor ed 
este in. alveolele. pulmonare. „Pe: ;biopsii - mici; "superficiale, eozinofilia pulmonară 


se poate confunda. cu pleurita eozinofilică, care este o reacţie alveolară cu eozino- 


file a regiunii i Subpleiale, | instalată ca reacție la. prodlicerea y unui” i pneimotorace. 


IE 10; ze PROTEINOZA ALVEOLARĂ ( (Lipoproteinoza alveolar) 


Descrisă în 1958. ca. 0. boală pulmonară de sine stătătoare; ‘proteinoza alveo- 
lară este considerată” in “prezent. ca o reacție. particulară a ‘plimanului la diferite 
tipuri de agresiuni. În favoarea. acestei interpretări pledează apariţia ei la persoane 
expuse acţiunii unor ‘gaze gi “pulberi (siliciu), sau care au făcut tratamente cu 
Busulfan (pentru leucemie), precum. şi producerea experimentală a leziunilor 
pulmonare la şobolani, prin diverse metode ; expunere la pulberi. de cuarţ sau 
cărbune, administrări medicamentoase per os (Iprindole), ‘sau: intraperitoneal | 
(chlophentermine hydrocloride), Incidenta ei este redusă, fiind raportate in litera- 
tura de specialitate circa 300 de. cazuri la adulţi şi 50 de cazuri la copii. „Totuşi, 
ţinând seama, că între cele 2500 de cazuri  necropsiate, am întâlnit şi noi două 
cazuri (nepublicate), credem că. frecvenţa este subestimata. „Proteinoza alveolară 
poate apare la orice vârstă, fiind descrise cel puţin 5 cazuri cu debut în prima 
săptămână de viaţă, motiv pentrü care ed’ este considerată azi printre cauzele posi- 
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sunt tapetati cu celule a 


gionali. Aspectul microscopic este. suficient de caracteristic pentru a permite diag- 
nosticul pozitiv, cel diferenţial făcându-se cu. exudatul-spumos întâlnit in pneu- 
monia cu Pneumocystis carinii. şi rareori cu lichidul de edem pulmonar foarte 
bogat în proteine. Din “punct de vedere clinic, bolnavii pot fi asimptomatici (des- 
coperiti la un examen Rx de rutină) sau pot prezenta dispnee progresivă, tuse, 


expectoratie galbenă. gelatinoasá striată cu sânge, cianoză, slăbire in greutate, rareori — 


hemoptizie. Depresia, apărării imunitare care se asociază (scăderea IgA, limfope- 
nie, aplazie timică), permite dezvoltarea, unor infecţii. grave ca cele produse de 
ciuperci : Nocardioza, Aspergilloza, Histoplasmoza, Criptococoza sau Mucormicoza, 


dar şi a unor variate infecții bacteriene printre care : tuberculoza, virotice (viru-“ 


. ë 


sul incluziilor: citomegalice) şi chiar a hemopatiilor maligne. . 


` Dacă la adulţi, prognosticul este considerat favorabil, cü o mortalitate de 
circa 30 %; la copil, mortalitatea urcă până la 75% din caz iri ea fiind în spe- 


cial datorită. infecțiilor. grave concomitente, Este. discutată posibilitatea evoluţiei 
unor cazuri. de, proteinoza alveolară, spre fibroza pulmonară, zi 
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3.10.8. FIBROZELE PULMONARE. 


“Ca orice alt organ, plămânul reacţionează la distructia tisulară prin organizare 


conjunctivă. În funcţie de natura injuriei, iau naştere anumite tablouri lezionale, _ 


interpretate în trecut ca entităţi nozologice de sine stătătoare, iar azi, din ce în 
ce mai mult, ca modalităţi reactionale pulmonare. - P. : | 

.. Astfel, când distructia tisulară este masivă, implicând şi vascularizatia unor 
arii pulmonare, plămânul reacţionează printr-un răspuns inflamator urmat de for- 
marea unui ţesut de granulaţie, irigat prin arterele bronşice, care se maturează trep- 
tat în țesut conjunctiv cicatricial, eventual cu depunere de calciu şi foarte rar cu 
osificare. Fibroza rezultată este circumscrisă, în focare unice sau mai rar multiple, 


uneori cu o localizare predilectă ce sugerează retrospectiv etiologia : afectul primar , 


TBC (subpleural), TBC secundară (apical), infarctele (de obicei subpleural) etc. Ea 
poate genera în vecinătate un emfizem perilezional sau poate duce, prin tracţiune, 
la dilatarea zonală a unor bronşii: O asemenea evoluţie -o pot urma :-supuraţiile 
pulmonare, tuberculoza, sifilisul, micozele, infarctul pulmonar etc. . . 

Alteori, când agresiunea este mai putin brutalá, elementele peretelui alveolar 
sunt lezate parcelar, inegal şi .diferentiat, iar procesul reparator are cu totul alte ca- 
racteristici. Astfel, în unele cazuri de pneumonie pneumococică lobară (Fig. 1.60.), 
sau în plămânul uremic, când exudatul alveolar, bogat in proteine, nu se lizează, el 
„este transformat conjunctiv şi încorporat în peretele alveolar, într-o manieră asemă- 
nátoare cu încorporarea unui tromb parietal. Celulele epiteliale alveolare, din Zo- 
nele mai putin lezate ale alveolei, prolifereazi şi “acoperă treptat suprafaţa con- 
ținutului alveolar, în care proliferează histiocite şi fibroblaste, derivate din populaţia 
celulară interstitial (Fig. 1.61.). Prin depunerea “fibrelor de ‘reticulin’ şi apoi a 
celor de colagen, se' ajunge, treptat, la o placa’ fibroasă cu poziţie interstitiali, 
fără intervenția: țesutului dé: grânulaţie: şi” fără distorsionaréa marcată a structurilor 
peretelui alveolar însuşi. De “altfel, 's:a: demonstrat că asemenea plăci fibroase in- 
terstitiale pot=dispare:.in: timp. Printr-un ‘proces similar de::,,acoperire epitelială 


alveolară”. pot. ajunge. într-o. poziţie interstiţială fragmente de membrane hialine, 


pe 


sau macrofage alveolare încărcate. cu diferite ‘pulberi.. 


A 


-Distrugerea macrofagelor ajunse. in interstitiu, ca. şi “prezenţa în această lo- 
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de edem interstitial, bogat în proteine, care durează mult timp, cum ar fi în cazul 
stenozei mitrale.- i e S iat WIRE i UU aa cre 


> numitul plămân în „fagure de. miere”: (Fig. 1.62). os 


E 4 


3.10.9.2. Infecția streptococică. Streptococii din. grupul B, B-hemolitici, 
sunt. incriminati frecvent în producerea pneumoniei perinatale, (vezi). Streptococii 
“din grupul A, f-hemolitici, complică de obicei leziunile pulmonare produse în 


£ ; : ` * i | 01 * 


E - Fig. 1.62. Plămân în „fagure de miere” 


unele viroze ca: gripa, rujeola, varicela, rubeola, sau cele din cadrul unor-infec- 
ţii „bacteriene: cu. pertussis. sau. pneumococ.. Uneori, faringita. streptococică sau 
scarlatina se pot.acompania cu. o; infecţie; pulmonará:streptococicá cu streptococi 


de tip. A. Infectiile :pulmonare; streptococice. pot.avea:-uneori..0 evoluţie supraacu- 


tí, cu deces în primele 36—72; ore ;de boală, de.obicei: prin septicemie; <5; 


-Macroscopic, . plămânii sunt..edematiati; de. culoare violacee;..cu zone: hemo- 


ragice şi: arii .de, colaps, :produse de -pleurezia serosanghinolent& .concomitentá. Mi- - 


croscopic, pereţii: bronşiali si-bronsiolari- sunt: infiltrati; cu polinucleare. şi monoci- 
te, prezentând: importante fenomene: de: necrozá si 'descuamare. epitelială. - Alveo- 
lele. contin un lichid .edematos cu hematii şi: rare polinucleare,; fiind.:adesea. tape- 
tate de mebrane ;hialine.:Dacă: pacientul supravieţuieşte: 4—5 zile,: apar abcese 
pulmonare... În; cazurile. care ;supravieţuiesc peste o: săptămână - (in. special: copiii 
cu. infecţie streptococică: urmând; unei rujeole; -sau :tuse convulsive), leziunile: îm- 


bracă mai degrabă un aspect bronhopneumonic, cu. distrugerea; adeseori: totalá a . 


bronşiolelor. -Infiltratul .inflamator-are o; dispoziţie; predominant. interstitialá - (,,bron- 
hopneumonie interstitial"). În: timp. se:.dezvoltá :abcese,bronşiectazie şi. fibroza 
almenati a ee pie uiti ale 90 pt tate We infans A etil 


H -y 
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3:10:9.3. Infecția :stafilococicá este „recunoscută: p 


T 3 pentru. gravitate şi mortalitatea 
ridicată pe: care o: produce: La 'nou-născut şi: sugarul mic, infecția- (bronhogenă) 
apare 'ca''o bronhopneumionie primară; cu: evoluţie: uneori: fatală, uneori in numai 
48 de ‘ore:“Macroscopic, apar arii lobulare sau: lobare de consolidare hemoragică, 
cu “reacţie pleuralá- minimă. -Micfoscopic, alveolele sunt-pline cu: sânge, fluid de 
edem;. rare” polinucleare;:şi nenumărați -stafilococi: Alteori; infecția sta filococicá 
complică evoluţia unei viroze (gripa, rujeolă, varicela), sau :aunei fibroze chistice. 
În această formă, leziunile caracteristice sunt abcesele, care au tendinţa de coale- 
zare (atingând uneori diametre,:peste: 1 cm) şi -evacuarea bronşică sau pleurală, 
uneori cu realizarea unui pneumatocel. (prin mecanism de ventil), care la rândul 
său se poate complica cu pneurotorace “si /sau emfizem interstitial. În pleură este 
prezentă” ó importantă reacție fibrinoasă la care se poate adăuga puroiul evacuat 
dintr-un 'abces subpleural. Dacă 'pacientul:-supravieţuieşte, se dezvoltă o: fibroză 
pulmonară şi bronşiectazie, În 15-20 din cazuri, leziunile pleuropulmonare' apar 
ca "urinare ‘a unei diseminări septicemice. = °= 7. 700700 00 O 
5/77 340.94. Infectia cu Hemophilus influenzae. Afectarea pulmonară urmează 
‘ca frecvenţă meningitei şi epiglotitei. La nou-născut, infecția poate" cauza detresa 
7 | i | 
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atte 


„respiratorie - acută. La sugar, germenele poate produce o laringotraheobronşită 
acută, iar când suprainfectează o infecţie virală, realizează tablouri: clinicopatologice - 


de pneumonie lobară sau bronhopneumonie tipică. LBS 
3.10.9.5. Infectiile cu bacili Gram negativi aerobi au crescut ca frecvență- 


în ultimul timp, producând atât afectări pulmonare ,,primare”, cát şi suprainfec- - 


tarea altor pneumopatii. Apar adeseori la pacienţi cu capacitatea de apărare „com- 
promisă” : fibroza chistică, anomalii congenitale (în special cardiace şi pulmona- 
re), imunodeficiente congenitale, procese tumorale sau de altă natură tratate cu 
imunosupresive (mai ales când sunt leucopenice). 1 fac i 

Klebsiella determină leziuni de tip bronhopneumonic cu mare tendinţă la 
confluare şi abcedare. Macroscopic, suprafaţa: de secţiuni a leziunilor pulmonare 
are un aspect lipicios, vâscos, datorită unui material mucoid abundent, mucicar- 


moragice şi /sa 


3.10.9.6: Listeria: monocytogenes. produce- infecția “produsului de concepţie 


L. pneumophila, L. micdadei, L. boze- 


3.10.9.8. Infectia cu Chlamydia. Chlamydia este un gen de bacterii obliga- 
tor intracelulare (considerate anterior virusuri), din care fac parte două specii: C 
psittaci (care dă îmbolnăviri la animale, ce pot interesa accidental.si specia 
umană) si C. trachomatis, Aceasta din urmă parazitează căile, genitale ale mamei 
şi în acest fel poate infecta produsul de „concepţie la naştere. Se poate P pducr 
ó conjunctivită (între ziua a 3-a şi 3 săptămâni de viaţă), şi /sau o pneumop 


\ 
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lie. Aceasta apare tipic între 


i dn e al caracteristic), cu tuse, tahipnee, creştere dificilă în greutate, 
$ cpitante. Macroscopic, plămânii prezintă arii de condensare cu aspect 
emoragic. Uneori coexistă o pleurită fibrinoasă. Microscopic, leziunile punt în 
terstifiale şi alveolare. Interstitiul este edematiat, moderat infiltrat cu celule lim- 
foidale (uneori şi cu polinucleare), vasele fiind adeseori trombozate. Alveolele 
pulmonare sunt tapetate cu pneumocite tumefiate, vacuolate, in care se pot vedea 
în coloratia Giemsa prelungită bacteriile, care au dimensiuni între 0,25-0,5 y. În 
cline se găseşte fibrină, sânge, macrofage şi celule alveolare degenerate şi des- 
e. : a 
3.10.9.9. Infecția cu Mycobacterii. Actuala clasificare a Mycobacteriilor 
cuprinde : M. tuberculosis — agentul etiologic al tuberculozei, M. bovis — care dă ra- 
reori îmbolnăviri la om, ce trebuiesc specificate ca atare, şi patru grupe de My- 
cobacterii atipice, dintre care cele mai importante pentru om sunt: M. intracel- 
lulare, M. avium, M. Kansasi, M. balnei, M. fortuitum, care dau rareori îmbol- 
năviri independente la om, însă au fost descrise frecvent ca agenţi etiologici ai 
unor infecţii oportuniste la bolnavii cu AIDS. E | NT 
: 3.10.9.9.1. Tuberculoza. În ciuda marilor progrese realizate în igienă şi terapie, 
tuberculoza rămâne, pe plan mondial, una din cele mai importante boli transmi- 
sibile. Se apreciază că există în lume circa 10-12 milioane de bolnavi în faza 
infecțioasă, care infectează anual un număr de 50-100 milioane de contacti. Da- 


că. în tările industrializate se remarcă o scădere importantă a morbidității şi 


mortalității prin această boală, în țările în curs de‘ dezvoliare, ea detine.o preva- 
lentá ridicată. Observațiile -noastre cu privire la. mortalitatea infantilă prin tuber- 
culozá, care se întind pe o perioadă de 15-ani, documentează un procent de 
aproximativ;;1 %. din toate necropsiile efectuate, procent: care variază. nesemnifi- 
cativ în cursul perioadei. examinate. De remarcat faptul că toate cazurile: din evi- 
denta noastră reprezintă, forme de tuberculoză primară. 


3.10.9.9.1.1. Infecția - tuberculoasă primară a plămânului. Calea respiratorie ' 


este calea cea mai frecventă de infectare în tuberculoză. În cazuistica noastră 
necropsică, a putut fi observat un singur caz cu cale de intrare. digestivă. 


acest fel, plămânul este organul cel mai frecvent interesat în primoinfectia tu- 


berculoasá. _ | feeit ies d Da | 
| Datele cu privire la modificările structurale foarte timpurii în leziunile tu- 
berculoase umane provin aproape în exclusivitate din studiul bolii experimentale 
. ]a animal. Astfel, în primele două zile de la pătrunderea b. Koch, apare o al- 
veolită nespecifică, cu un exudat alveolar redus, în care se găsesc câteva neutrofile 
în jurul bacililor. În următoarele câteva zile, macrofagele se adună in număr 
crescând şi fagocitează majoritatea bacililor (dintre care uni se găsesc in neu- 
trofile : moarte). Treptat, macrofagele, care conțin bacilii vii in ele, se agrega 
pentru a forma noduli microscopici, care distorsionează structura pulmónará lo- 
cală. După circa 2 săptămâni, unele din macrofagele plasate" central fuzionează, 

ntru a forma tipicele celule gigante multinucleate Langhans. După circa 3 săp- 
timâni, leziunea este suficient de mare pentru a fi observată cu ochiul liber, sub 
forma unui nodul alb-cenuşiu, cu. diametru de câţiva mm, situat in mod caracte- 
ristic subpleural, numit afect primar tuberculos sau focar Ghon. Pe măsură ce 
afectul „primar creşte în dimensiuni, zona lui centrală suferă un proces de necroză 
cazeoasi, care, macroscopic, are o culoare gălbuie şi un aspect sfărâmicios, iar 
microscopic, un caracter total, in H-E, deşi coloratiile pentru fibre elastice do- 
cumentează faptul că aceste structuri persistă mult timp 1n leziunile tuberculoase 
vechi. Acum leziunea microscopică caracteristică în TBC este complet dezvol- 
tati: central există o zonă de. necroză cazeoasă, înconjurată de celule epitelioide 
printre care se găsesc celule gigante multinucleate Langhans, în timp ce la pen- 
ferie se găseşte o coroană de. limfocite (Fig. 1.62. bis). La puţine zile după ce 
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2 săptămâni şi 3 luni de viaţă, debutând insidios, 
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Folicul tuberculos : aspect microscopic : 


| (^... Fig 1.62. bis: ds 
"ajung în alveolele subpleurale, bacilii sunt transportaţi pe cale limfatică spre 


ganglionii hilari. Se produce, în acest fel, o. limfadenită. tuberculoasă, precum şi 


mici noduli tuberculosi. pe traiectul Jimfaticelor pulmonare (limfangita .tuberculoa- 
să). Afectul primar, limfangita şi limfadenopatia -tuberculoasă, constituie comple- 
xul primar. Ranke (Fig. 1,63.) rezultatul morfolo gic al primoinfectiei tuberculoa- 


se la nivelul plámánului. In continuare, leziunile granulomatoase ale complexului . 
primar suferá modificări asemănătoare, deşi „leziunile cazeoase ‘ganglionare tind 


să fie mai importante. Rareori, infecția se răspândeşte la pleură. (vezi). Pleurezia 
poate fi prima manifestare, singura manifestar a tuberculozei, sau se poate aso- 
cia cu complexul primar: În: marea majoritate a cazurilor. modificările survenite 
în evoluţia complexului primar sunt: de tip .reparator, într-un număr redus al ca- 
zurilor, infecția: poate însă progresa gi disemina. = ^ a * 5 


^ 


pe 


Fig. 1.63. Complex primar. R 


; anke. Cele două sonde marchează respectiv afectul. primat şi 
adenopatia tuberculoasă hilar © > > ` ` 
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Modificările reparatorii se caracterizează prin încapsularea leziunilor cazeoase 
de către un ţesut conjunctiv cicatricial, fapt ce împiedică progresiunea acestora 


şi deci diseminarea bacililor. Apoi, treptat, în cazeum se depun săruri de calciu; 


Focarele calcificate pulmonare se pot rezorbi complet, pot persista ca atare un 
timp nedefinit, sau pot suferi un proces de metaplazie osoasă, cu apariţia de lamele 
osoase şi măduvă hematogenă sau prăsoasă. In cursul acestei ultime remanieri, 


bacilii viabili pot: găsi din nou posibilitatea de a se răspândi (reinfectia endogenă). 


Modificările progresive apar într-o proporţie. mică a cazurilor, când procesul 
de încapsulare nu este eficient. Componentele complexului primar tind să crească 
în diametru, atingând uneori mai mulţi cm. Afectul primar distruge în acest fel 
o mare parte a lobului în care s-a format, cu consecinţe importante mai ales la 
sugar. Uneori el se deschide în pleură producând: pneumotorace, empiem sau 
piopneumotorace. Pe de altă parte, creşterea în volum a leziunii ganglionare (hilare 
sau paratraheale), care de obicei întrece în dimensiuni afectul primar, poate determina 
stenoze sau obstrucţii bronşice, sau compresiuni traheale, cu apariţia consecutivă, 


Dacă numărul bacililor trecuţi: în circulaţie “este mic, ei sunt prompt inde- 
te fagocitar. Uneori unii dintre bacili re- 


proprie, progresivă; “cronică; In’ fine, în “alte :cazuri, “numărul bacililor intraţi în. 


—. Leziunile necrotice ale comple- 


+ 4 bd A ee e 

oate fi aspirat în bronşii sănătoase, 
E urmare a inspiratiilor. profunde e 
“urmează acceselor de tuse. La aces 


. de tip exudativ, numită bronhopner 
| monie tuberculoasă (Fig. 1.64.). Este 
Fig. 1.64. Bronhopneumonie tuberculoasă ;. ., . 


vs 
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Fig. 1.65. Leziune tuberculoasă exudativă. Alveolele conţin o reţea de fibrină, macrofage alveolare 


pulmonară acinonodoasă sau lobular’, de culoare albicioasá-cenugie, ce evoluea- 
ză inexorabil spre cazeificare masivă. Microscop 
un exudat bogat in proteine, numeroase macrofage şi celule limfoidale, nodulii 


tuberculoşi formându-se numai. rareori: Ganglionii hilari cu leziuni tuberculoase 


isi. pot elimina şi ei conținutul „cazeos in bronşiile mari vecine, pe care le pot 
eroda. TU: 


Mai ales la copilul mic, eliminarea bruscă a unei mari cantităţi de mate- 


rial cazeos poate duce la asfixie. Alteori se produc 
nar asociate sau nu cu pneumonie tuberculoasă. .. 


i aa - = TX Xa vU. Gar 5 Arr. 


Examinarea radiologici a plimánului cu tuberculoză pulmonară primară 


evolutivă pune destul de frecvent. în evidenţă opacităţi segmentare fugace, inter- 
prefate curent drept arii de colaps segmentar. Examenul histopatologic precizea- 
ZA că alveolele contin un exudat bogat in.proteine, numeroase histiocite agregate 
în tuberculi care nu se cazeifică., Septele interlobulare sunt edematoase şi infiltra- 
te cu histiocite şi celule limfoide. In funcţie de severitatea şi durata episodului, 
precum si de eficienţa, terapiei, această reacţie lezională pulmonară, numită epi- 
tuberculoză, poate dispare, sau poate evolua: spre fibroză pulmonară, realizând 


plămânul „în fagure”. 


3.10.9.9.1.2. Tuberculoza pulmonară postprimară (secundară, cronică). Tu- 
berculoza pulmonară postprimară este o tuberculoză de reinfectie a subiecţilor 
care au trecut prin primoinfectie. Părerile sunt şi azi împărțite, dacă reinfecfia este 
exogenă sau endogenă (cu bacili viabili din leziunile primare vindecate), existând 
argumente în favoarea ambelor căi. Intervalul dintre cele două îmbolnăviri este de 
obicei îndelungat, motiv pentru care tuberculoza pulmonară postprimară este neobiş- 
nuită în copilărie, În experienţa. noastră necropsică nu am întâlnit nici un caz de 
leziuni pulmonare postprimare. Ele pot apare totuşi în adolescenţă. În mod ca- 
racteristic, leziunile tuberculoase postprimare debutează apical sau subapical, la 
nivelul lobilor superiori. Ele iau mai întâi aspectul radiologic al unor opacităţi, 
cunoscute sub numele de infiltrate Assmann, care pot regresa sub tratament sau 
pot progresa spre cazeificare. Prin suprainfectie, cazeumul se lichefiază şi înce- 
pe să se elimine pe cale brorişică, dând naştere, în acest fel, unor leziuni cavitare 


apicale, dar şi unor focare tuberculoase de tip bronhopneumonic în lobii inferiori şi - 


ctie, în tuberculoza pulmo- 


in'nbitmán deosebire de primoinfe 
în plămânul contralateral, Spre : că este neînsemnată. Efor- 


nară postprimară, diseminarea infecţiei pe cale limfati 
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ic (Fig. 1:65.), alveolele contin - 


roduc: fenomene de colaps pulmo- 
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tul de apărare al organismului, favo- 
rizat in mare: másurá de . tratamentele 


tendinţa de circumscriere prin ţesut 
conjunctiv cicatricial a lezhuriilór tu- 


re. În acest fel, plămânul în care le- 
ziunile tuberculoase au evoluat timp 
mai îndelungat, se prezintă macrosco- 
pic, cu caverne mari (Fig. 1.66) care 
inlocuiesc in mare parte lobul supe- 
rior, mici caverne în porțiunile api- 
cale ale lobilor inferiori, precum $i o 
alternanță de noduli. cazeogi (Fig. 
1.67) partial sau- total circumscrigi de 


parenchim. mai putin afectate de tuber- 


| culozi, dar modificate emfizematos. 
Leziuni. similare, dar mai putin grave, 


1.66. Caverne tuberculoase - ur d de- calciu. 


po uneori dag -elimine 


in ajungánd să. fie reprezentaţi de tesu- 


“scria vechea: leziune. cazeoasa, tapetat 
- la interior de un “epiteliu. de tip respira- 
“tor, sau -metaplaziàt. pavimentos, de pro- 
; "venienti bronşică. Cavernele astfel „cu- 
- zăţate” prezintă in. continuare o patolo- 
„ge asemănătoare. cu cea a chistelor pul- 
Tonare, putând fi sediul unor proce- 
„se supurative, fie microbiene, fie mi- 
„cotice ` (în special Aspergillus). ` 
3.10.9.9.2. Mycobacterioze. atipi- 
; ,Mycobacteriile. atipice. au fost 
i bcdidürite mult timp. nepatogene 
pentru om. O dată cu importanta 
scădere a imbolnávirilor prin: Myco- 
bacterium : tuberculosis, au început Sá 
"fie: raportate un număr crescând: dé 
îmbolnăviri asemănătoare ca leziuni 
macroscopice . şi microscopice, dar 
` datorite - acestui. grup . de germeni. 
„Aceste, îmbolnăviri. debutău insidios, 
tit, O TAER gi. e es „ complicând de obicei. alte. pneumopa- 
i Fig. 1,67. Tuberculozài fibro-cazeo-cavitară 3i tii, cronice, O. dată cu. „apariţia. AIDS, 


, 


tuberculostatice, se materializează în 


berculoase şi mai putin prin calcifica- i 


„benzi inele, fibroase şi arii de 


apar de obicei şi în plămânul contrala- 
H eral. Peue: Prec aderente întin- 


in întregime, pereţii lor 


tul conjunctiv. ‘cicatricial Care circum- 
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Adenovirusuri Á 


Herpesvirusuri . 


Cisonoegalic 


Varicela 


Herpes simplex. 


Epstein-Barr 


DS 


Tw nr. 1.11), virusul 
fiind cea mai Importing 


2 Peai : fecti pee Erit 
mite e palani n microscopice + i 


, alături dec 


Infectiile virale reprezintă o „cauză. frecv : 
i pil. Din multitudinea. de “virusuri. ce 


» = Jocul, 3: ca frecv, 
„| = ineluzii nucleare, 


- infecţie o ortunistă 
— citomegalie, ` "incluzii 


| nucleare, citoplasmatice 


= incluzii nucleare 
la nou născut. 
m ineluzii nucleare: 


cazuri n care 


respirator sincitial 


E 


| Picornavirusuri 
Rhinovirusuri 
Enterovirüusuti 
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_ El este urmat ca frecvenţă de virusurile paragripale (care alături d vef 

şi pneumonie produc frecvent cni ) si de alelă, nele virusuri lire pir 
au patogenitatea atât de ridicată încât pot produce îmbolnăvirea subiecţilor imuno- 
competenţi de orice vârstă, în timp ce altele (ex. citomegalic, varicela), afectează 
de predilecție pacienţii cu deficite imunitare. Virusuri, ca cel herpetic sau cel rubeolic, 


afectează în special nou-născuţi, al căror sistem imunitar nu este încă maturat. 

.. Gravitatea îmbolnăvirilor virotice pulmonare este dată de un adevărat siner- 
gism patogenic cu infecțiile bacteriene, care se suprapun rapid, leziunile genera- 
te în acest fel fiind mult mai severe decât în cazul imbolnávirilor virale sau 
bacteriene izolate. Aşa se explică mortalitatea ridicată a infecțiilor gripale şi ru- 
jeolice. Poarta de intrare a virusurilor este de obicei respiratorie, dar uneori, in- 
fectarea plămânului se poate realiza şi pe cale sanghină. 

310.10.1 Adenovirusurile ocupă locul trei ca frecvenţă între cauzele virotice 
ale îmbolnăvirilor aparatului respirator, afectând în special copii cu malnutriție seve- 
ri sau cu alte boli debilitante. Macroscopic, plămânii sunt grei, fermi şi hiperemici, 
în timp ce traheea şi bronşiile sunt hiperemice, au ulceratii extinse ale mucoasei, 
iar lumenul lor este plin cu un material mucoid, bogat in fibrină. Microscopic, la 
nivelul: bronsiilor: mici şi bronsiolelor, epiteliul poate fi complet necrozat şi ulcerat, 
formánd pe alocuri un strat pseudomembranos. În perioada de vindecare, epiteliul 
regenereazá meta laziindu-se pavimentos, pentru o-vreme. Alveolele pulmonare sunt 
pline cu un exudat eozinofil, bogat in fibrină, in care se găsesc celule epiteliale al- 


veolare descuamate. Pot :fi prezente membrane ‘hialine. “În pereţii. brongici şi inter- 


stitiile pulmonare există infiltrate cu “celule .rotundonucleare.: In nucleii celulelor epi- 
telale bronşice, bronşiolare şi “alveolare se pot observa, electronomicroscopic, colo- 


nii virotice compuse din particule sferice aşezate într-o. rețea tridimensională cu 
aspect paracristalin. Vi rusul formează un mat erial proteic .ce. constituie incluzia in- 
tranucleară observabilă în microscopie optică, sub aspectul unei formaţiuni sferice, 
cu diametru de 5 w eozinofilă, floxinofilă şi Feulgen —, înconjurată de un halou clar. 


Pe măsură ce se maturează, in luzia devine Feulgen + şi hematoxilinofilă. “Boala poa- 


te duce în unele cazuri la. deces, sau poate evolua spre o fibroză pulmonară. : 


seme 


3.10.10.2 Virusul citomegalic nu produce o pneumonie in sensul Strict al 
cuvântului. Virusul determină o “transformare caracteristică. a. unor celule. izolate 


de la nivelul epiteliului alveolar şi/sau bronşiolar, însoţită-uneori de descuamarea 


acestora (Fig. 1.69). Celulele afectate îşi măresc. talia, uneori până la 40 de u. 


I 


Fig. 1.69. Pneumonie cu virusul incluziilor citomegalice 
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La nivelul nucleului apare o. incluzie de circa 10— 15g, acidofilă, fuxinofilă, 
floxinofilă si Feulgen —, înconjurată de un halou clar. Pe membrana nucleară 
apar condensári de cromatină cunoscute sub numele de „corpi orbitali". Mai târ- 
. ziu, în citoplasmă apar incluzii de circa 4, aproape de marginea liberă a celu- 
lei, aşezate pe două sau mai multe rânduri şi separate de nucleu printr-o zonă 
clară. Ele se colorează intens cu PAS şi Giemsa. Electronomicroscopic, incluzia 
intranucleară constă dintr-o matrice densă, fin granulată, în care sunt răspândite 
particule virale cu dublă membrană, de formă inelară. Incluziile citoplasmaticc 
constau din particule virale conţinute in vacuole cu pereţi subţiri. Modificări 
pneumonice propriu-zise apar numai în cazurile în care coexistă o suprainfectie 
bacteriană sau o pneumonie cu Pneumocystis carinii. | 

3.10.10.3 Varicela. Infecția se poate produce congenital, perinatal sau in 


copilărie. Pneumonia este o complicatie severă, potential letală, mai ales la nou- - 


născut şi la cei cu deficite imune congenitale sau câştigate. Ea apare la câteva 
zile după erupția cutanată. Macroscopic, plămânii sunt măriţi de volum, edema- 
toşi, cu zone condensate de culoare, violacee. Bronşiile contin mucus, striat cu 
sânge. Microscopic, alveolele pulmonare sunt umplute cu un exudat serofibrinos 
sau hemoragic, în care se găsesc numeroase celule epiteliale hiperplazice des- 
. cuamate, ocazional transformate ín celule gigante multinucleate. Uneori apar 

membrane hialine. În celulele epiteliale alveolare. ca şi în epiteliul traheal şi 
bronşic se pot observa: incluzii- intranucleare * acidofile.: Bronşiile, bronşiolele şi 
septele alveolăre sunt infiltrate cu. celule rotundonucleare prezentând din loc în 
loc arii de necroză. Acestea se vindecă prin organizare conjunctiva şi calcifica- 
re, producând noduli pulmonari: de. circa 6 mm diametru, ce trebuiesc deosebiți 

LIE 


de leziunile. tuberculoase şi histoplasmozice. — -+ 


-3.10.10.4 Virusul herpetic,. tip "2, care se transmite | pe cale venericá, este 


responsabil de infectarea -nou-náscutilor,. „care fac-o formă: diseminată -de boală 
cu leziuni : cerebrale, hepatice, suprarenale şi: ocazional pulmonare, a cărei evo- 
lutie este de obicei fatală. ‘Macroscopic; plămânii: prezintă mici -noduli albicioşi, 


asemănători celor 'dințtuberculoza: miliară: Microscopic, aceşti noduli corespund 


unor focare dé necrozÁ, înconjurate; de: un: infiltrat rotundonuclear. Epiteliul bronsio- 
lar este hiperplazic sau. poate prezenta arii: focale de metaplazie pavimentoasă. 
În celulele epiteliale “hiperplazice şi ocazional: în celulele. necrobiotice de la mar- 
ginea zonelor de: necroză, se pot găsi incluzii iintranucleare: În caz de supravie- 
tuire, zonele necrotice se calcifică. ^ ^^^ ^ ^^. BESTE) hrs die pi 
3.10.10.5 Virusul sincitial respirator ocupă primul loc ca frecvenţă în pro- 


g: 


ducerea îmbolnăvirilor virotice ále aparatului respirator la sugar şi copil mic, în 


D* 


special la prematur. Boala are de obicei o. evoluţie benignă, uneori chiar asimp- 


tomatică, dacă nu este însoţită de suprainfectie bacteriană (în special cu Hemo- 
philus influenzae). |. es i ude e ANI ici owe 
Principalele leziuni se găsesc, la nivelul ‘bronsiolelor, al căror epiteliu se 
poate. necroza Si. descuama ín lumen, sau dimpotrivá, poate prolifera, formánd 
uneori. celule sincitiale (Fig. 1.70). Atât. leziunile, necrotice (mai rar), cât şi cele 
proliferative (mai fi „la obstr le, 
apariţia ariilor de colaps alveolar sau hiperinflatie, după caz. Celulele epiteliale 
alveolare se descuamează şi ele; căzând în lumenul alveolar, in care se găseşte 
un exudat serofibrinos. Ocazional, în citoplasma celulelor epiteliale alveolare şi 
"bronşiolare se pot observa incluzii de circa 3-5 qu, acidofile şi Giemsa +, Cù- 
prinse în vacuole. Există infiltrate rotundonucleare atât în pereţii bronşiolari, cât 
şi în septele alveolare vecine. —. | "UE | i 
3.10.10.6 Virusurile paragripale ocupă locul al doilea ca frecvenţă. in pro- 
ducerea bronsiolitelor şi pneumopatiilor , virotice. ale copilului mic. Cu o mare 
frecvenţă, virusurile paragripale produc şi afectarea laringelui. Din punct de ve- 


dere microscopic, leziunile sunt asemănătoare celor produse de virusul respirator 
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TRS Spee. Figs 170: ‘Pneumonie cu. virus ;sincitial. respirator, 


EE 


sincitial, inclusiv realizarea de 
cluzii:citoplasmatice. 5 7v FF ee E Fg eR E : 
tă şi uneori mortalá.a rujeolei, la. copiii neimunizati, malnutriti, cu deficite imu- 
nitare congenitale sau. câştigate. Suprainfec(ia bacteriană este de cele mai multe 
ori răspunzătoare:de evoluţia spre deces. ‘In “majoritatea -cazurilor nu apare exan- 
tem. Macroscopic, plămânii: sunt: grei, cu:zone;-condensate, gri-albicioase, aşezate 
bilateral. Microscopic, alături::de :modificările 'bronşiolare; alveolare: şi interstitiale 
tipice pentru: o: imbolnávire-viroticá (vezi: virusul: respirator sincitial cu paramy- 


sincitii la E nivelul ; epiteliului "bronşiolar si de in- 


xovirusuri, apar celule sinciţiale. de» forma: semilunară,-la: nivelul pereţilor. alveo- - 
lari, ín :ductele- alveolare şi in’ bronsiolele::distale. Ele; pot: contine. 10 —100 de - 


nuclei, fiind diferite .de- :celulele -Warthin-Finkelday, care apar in tesuturile lim- 


foide; in prodromul rujeolei.: S-au descris. si-incluzii intranucleare. amfofile, pre- 


^ 


cum si incluzii intracitoplasmatice eozinofile. yi iri a ati lnc e dee 
3.10:10.8 Virusurile ;gripale. Gripa poate.apare:- în forma pandemică,: epide- 


CERE 


 micá si sporadică,, Infecţiile masive cu. virus provoacă o pneumonie hemoragică 

mortală. In alte. Cazuri, evoluţia spre deces este determinată de suprainfectia 
bacteriană. Macroscopic, plămânii sunt grei, edematoşi şi hemoragici. Bronşiile 
mari sunt congestionate şi cu epiteliul parţial ulcerat. Microscopic, la nivelul 
bronşiilor există o importantă necroză si descuamare a epiteliului, urmată, in ca- 
zurile care se vindecă de o ‘regenerare cu metaplazia pavimentoasă a epiteliului 
de tip respirator, care poate dura câteva săptămâni. Pereţii alveolari sunt edematoşi, 


congestionati şi infiltrati cu’ celule rotundonucleare. Pot apare arii focale de necroză 


cé determină apariţia hemoragiilor. Epiteliile alveolare sunt necrozate şi descuamate 
în: lumenul alveolar, unde se găseşte un exudat fibrino-hemoragic, macrofage: şi 
uneori. membrane hialine. Vindecarea poate conduce la. fibroză interstiţială. ` ^ 
` 3.10.11, PNEUMONIA CU MYCOPLASME 

Mycoplasmele sunt microorganisme cu proprietăţi intermediare: între virusuri 
si’ bacterii. Infecția survine în epidemii afectând in special aparatul respirator, şi 
mai rar sistemul nervos, miocardul şi pancreasul. Multe din cazurile: fatale sur- 
.vin là imunodeficienti. “Aspectul morfologic este- identic cu cel. al pneumonie: 
interstiţiale virotice. “ie 
ee l via) | A i 
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-= 3.10.12. PNEUMOPATII PRODUSE DE ACTINOMYCETE ŞI FUNGI 


Prin tradiţie şi în mare măsură datorită nomenclaturii. (sufixul-micozi), îmbol- 
năvirile prin Actinomycete sunt tratate în capitolul micozelor, deşi este vorba despre 


microorganisme clasate. între bacterii. Dintre acestea, cele mai “cunoscute sunt Acti- — | 
nomyces israeli, A. eriksonii, A. naeslundii, A. propionicus şi Nocardia asteroides. . 
Ciupercile care produc îmbolnăviri pulmonare la copil pot fi împărţite in opor- .- 


tuniste şi patogene. Termenii de: germeni oportunisti şi infecţii oportuniste, deşi 
improprii din punct de vedere filozofic, s-au impus în aşa măsură în literatură, în- 


cât sunt folosiţi azi unanim pentru a desemna agenţii patogeni şi bolile produse de 


ei, când o altă boală, sau tratamentul ei. interferează cu rezistenţa organismului. Din 
grupul ciupercilor oportuniste fac parte: Candida, Asperigllus, Cryptococcus neofor- 


mans, Phycomyces şi bacteria Nocardia asteroides. Acest grup de germeni este ca- 


pabil să producă îmbolnăvire la copii cu : fibroză chistică, limfoame maligne, hipo- 
-gamaglobulinemie, sindrom Wiskott-Aldrich, boală .Hodgkin, leucemii, boală granu- 
lomatoasă cronică a copilăriei, AIDS, ‘diabet zaharat, administrare de agenţi citoto- 
xici sau alkilanti, administrare de imunosupresive, radioterapie etc. Grupul fungilor 
patogeni cuprinde : Blastomyces dermatitidis, Histoplasma capsulatum, Paracoccidioi- 
des brasiliensis, Coccidioides- immitis, -Sporothrix : schenkii . şi bacteria Actinomyces 
israelii, aceştia putând produce îmbolnăvire la persoane sănătoase. — 
3:10.13:1- Actinomicoza pulmonară. Este: produsă de: obicei de: A. israeli, 
“un saprofit -al cavităţii bucale - (tartru. dentar,. cazeumul. din. criptele- amigdaliene) 
` si al conţinutului intestinului, gros. 60 % din. cazuri. prezintă” leziuni ale cavităţii 


bucale, feţei si gâtului. (flegmonul lemnos al gâtului), in:25 76. din cazuri leziu- 


nile sunt cantonate in regiunea ileocecalá,.sau prin extensie :portala la nivelul fi- 
catului, în timp ce în 15 % din-cazuri, leziunile sunt pulmonare. Se.crede că in 


majoritatea . cazurilor, leziunile. pulmonare se produc prin aspirație - de material 
infectat (dinti, cazeum amigdalian), în. timp ce rareori infectia. poate afecta plă- 
„leziunile pot. fi nodulare si multiple, 


dar de obicei este vorba despre o zonă de condensare, pulmonară extinsă, uneori 


la un întreg plămân, mai rar afectánd ambii plămâni. Se însoţeşte frecvent de em- 
piem şi eventual de leziuni costale, şi ale coloanei vertebrale, de. la care pot pleca 


fistule până la suprafaţa pielii. Pe secţiune, se văd numeroase abcese cronice, cu 
dimensiuni variind între câţiva mm şi mai “mulţi Cm, care- comunică între ele prin 
traiecte fistuloase şi. îşi. elimină. conţinutul -pe cale. bronşică.. În „jurul lor există un 

stinsă. mai exprimată la’ nivelul 'septelor. În puroiul din abcese 
eprezentând coloniile de Actinomyces, 


proces de fibroză extinsă, mâi exprimată la 


z 


se pot observa 'granule galbene. „ca sulful", reprezentând cc : 
care, totuşi, apar. foarte rar in sputá. Microscopic, elementul. caracteristic îl con- 
stituie colonia bacteriană. (Fig. 1.71), cu diametrul cuprins între 0,25 mm şi pes- 
te 1 mm (vizibilá deci cu ochiül liber, sub forma granulelor de „sulf”), care are la 
margine o serie de protruzii ca be ele ‘de chibrit, rezultate din precipitarea fibrinei 
şi altor substanţe proteice din exudatul. inflamator, pe filamentele fine ce cresc ra- 
diar spre exterior din colonie. În ultimii ani au fost descrise modificări actinomyce- 
toide în cazuri de botriomicoză : o reacţie cronică supurativà şi granulomatoasá faţă 
de bacterii (Stafilococ. aureu, Pseudomonas, B. proteus), fungi şi. ouă de paraziți. 
Pare a fi vorba despre complexe antigen-anticorp. ce se depun în anumite condiții 
de răspuns imun modificat. Diagnosticul giteron aee usurat de colorațiile 
..-. PAS şi argint metenamină, care sunt negative in botriomicozá. - 

3.10.12.2 Nocardioza pulmonară. Nocardia asteroides este un microorga- 
nism Gram -, aerob, acidorezistent, format din filamente. de 0,5—1 p, care trá- 
ieşte în sol. Poate infecta persoane sănătoase, dar de obicei produce boala la cei 


A 


cu deficite. imune 'congenitale sau câştigate. Printr-un. mecanism încă necunoscut, 


proteinoza alveolară predispune la nocardioză. Boala poate afecta unul sau am- 
bii plămâni, producând focare de condensare, cu numeroase abcese, din care se 
poate evidentia germenele. Acidorezistenta sa -(deşi mult mai slabă ca a b. 
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Fig. 1.71. Actinomicoză pulmonară . 


Koch) poate crea confuzii de diagnostic cu tuberculoza, mai ales în spută sau 
în lichidul de spălătură gastrică. Complicaţiile frecvente ale nocardiozei pulmo- 


nare sunt abcesele cerebrale şi meningita nocardială.: -= 


3.10.12.3 Aspergilloza. pulmonară. “Este produsă de’ obicei de Aspergillus 
fumigatus, care trăieşte saprofit pe materiile organice:în descompunere. Desi ex- 
punerea la sporii de Aspergillus este obişnuită, ciuperca nu este un patogen prea 
frecvent, mai ales la copil. Poate determina îmbolnăvire la cei alergici la spori, 
sau când apărarea imunitară scade. Ciuperca are o- morfologie caracteristică pe 
baza căreia poate fi identificată (în secţiuni sau în spută). Ea constă din hife 
septate de 3 —6 u diametru, cu un perete fin ce contine o protoplasmă colorabi- 
lá in H—E. Hifele se ramifică dihotomic la 35* —45', ramurile orientându-se de 
obicei paralel (Fig. 1.72).. Conidioforele, structuri caracteristice, nu se formează 
decât când, ciuperca creşte pe suprafeţe umede în contact cu aerul (bronşii). 


Fig. 1.72. Aspergilloză pulmonară | 
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 Aspergilloza bronhopulmonara alergică survine rareori la copil, fiind o: cauză 
a astmului bronşic. Deşi sporii inhalati pot germina şi produce. hife la nivelul 
mucusului bronşic, procesul este în esenţă saprofitic. 

Aspergillomul este o altă formă de saprofitoză a ciupercii. Colonia de Aper: 
gillus se dezvoltă într-o cavitate pulmonară (tuberculoză, sarcoidozá, abces pul- 
monar cronic, chist pulmonar congenital, bulă de emfizem, infarct excavat), 


luând un aspect sferic, uneori de mai multi cm diametru, de culoare roşie-bru- ' 


nă, rareori verzuie, de consistență fermă, friabilă, uneori cu depozite de calciu. 
Aspecte similare pot realiza şi alte ciuperci (Allescheria boydii, Penicillium, 
Candida) şi chiar Nocardia asteroides. Microscopic, se observă o masă densă de 
hife, cimentate de un material hialin de origine incertă. Desi poate creşte la di- 
mensiuni remarcabile, ciuperca nu invadează decât rareori plămânul (de obicei 
la imunosupresati), producând pneumonie cu Aspergillus, sau o septicemie rapid 


. mortalá. Pneumonia cu Aspergillus este exceptional de rară la copil, apărând de 


obicei în caz de deficit imun. Microscopic, alveolele sunt pline cu un exudat fi- 
brinos ce conţine neutrofile şi. hife de ciupercă. Aceasta poate invada pereţii al- 
veolari, mone d tromboze: ale vaselor Justine Şi: a uneori o sep- 
ticemie; = Ls ere 

3.10.12.4- Candidoza  (Moniliaza) pulmonară. Candida’ albicans: “saprofit al 


„tubului digestiv ` şi al tractului. respirator superior, poate’ invada tractul -respirator 


inferior şi plămânul, cu deosebire. ‘ca infecţie oportunistă. „Poate apare în acest 
fel o bronşită candidozică, sau, mai. qan. neumonie ' cu Candida. La cei cu re- 
zistentá mult scăzută poate apare 0: septicemie, cu, Candida. Au fost descrise si 


forme congenitale. gi. neonatale de Candidoza. „pulmonară. Diagnosticul este rela= 


tiv uşor, hifele. ciupercii. colorandu-se . şi în H—E (in .care pet. fi: totuşi confundate 
cu filamente. de. fibrin’,  detritusuri. etc). Coloratüle. PAS si argint- metenamină 
vizualizeazá bine. ciuperca, mai: “ales în cazurile: în care:se- găsesc puţine .hife (Fig. 
1.73). În general; „reacţia inflamatorie: la prezenţa ciupercii. este destul de săracă. 
"^ Au mai fost: descrise''la: copil; mai ‘ales: îi zone” „endemice, Histoplasmoza 
pulmonară, Blastomicoza pulmonară, Mucormicoza pulmonară. . 


Fig. 1:73. Candidoză pulmonară 
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340.13; PNEUMOPATII PARAZITARE. 


~~ 3:110.13.1 Pneumonia cu Pneumocystis carinii. P. carinii este considerat în 


prezent un protozoar, aparţinând clasei Sporozoa, care poate fi găsit ca saprofit 
în aparatul respirator al unui număr mare de specii animale, inclusiv “la om. El 
produce îmbolnăvire pulmonară la prematuri, la copiii cu malnutriție proteinca- 
lorică, în special când aceştia stau mult în colectivitate (spitale, secţii de distro- 


= fici etc.) precum şi ca infecţie oportunistă în cazuri de leucemie, tratamente, cu - 


imunosupresive sau citostatice, AIDS etc. În experienţa noastră, pneumonia cu 
P. carinii a dus la deces în aproximativ 3,7 % din toate cazurile necropsiate. In- 
cidenta pe. sexe a fost egală, în timp ce vârsta de predilecție a fost între 3 şi 6 
luni, deşi au fost descrise cazuri congenitale sau, alteori, după vârsta de un an. 
Macroscopic, leziunile interesează un lob întreg, sau chiar ambii plămâni, deşi 
au fost descrise şi cazuri cu leziuni focale.. În cazurile care au evoluat scurt 
timp, plămânul este consolidat, hepatizat, suprafaţa de secţiune având un aspect 
oarecum gelatinos. În cazurile care. au evoluat un -timp îndelungat, aspectul 
plămânului pe secţiune amintegte pe. cel “al secțiunii: de pancreas. Microscopic, 
alveolele: pulmonare :cânţin un; material:slab: eozinofil; spumos, caracteristic;: deşi 
parazitul nu. este; evidenţiat. de: col: H—E.-(Fig.- 1:74). Uneori: acest material poa- 
te crea confuzii cu edemul pulmonar sau cu proteinoza alveolară. Coloraţia ar- 


mai pot găsi: arii de hemoragie alveol 10) 


lar, formare dé membrane hialine (Fig. 1.76), ei „inte: 
În unele cazuri, alături de leziunile * 


ae 


a Ba evar | | razi- 
Fig. 1.74. Pneumonie cu Pneumocystis carinii. In col. HE se observă un exudat spumos, dar pa | 
& Iv u tul mu-este vizualizat, o.“ 
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se limitează. de. segui i la mre au fost- Durus deziunt Stu: e. parazit la 
nivelul- pios y" eo (hilari), precum: gie dJa dota în: „splină, 


te prevată. de. o. mortalitate. de: aproximativ :50 % 
din cazuri, dar beneficia 5 pr de e Glen eficiente. Din acest motiv, 


-— 


Inistá, sau án: fornel piene diseminate. Macroscopic, 
Paci, pot- avea aspe t d norma sau-pot-p 
i. Microscopic spaţiile: alveolare contin celule alveolare 


3. 10. 13 2; 2 Toxoplasmoza p pulmona 


& A 


Fig. 1. 76. Pneumonie cu Pneumocystis ‘carinii si meinbrane hialine Pes 


Scanned with OKEN Scanner 


E 


descuamate şi macrofage, în timp ce septele interalveolare sunt infiltrate cu ma- 
crofage, limfocite, plasmocite şi rare eozinofile. Pseudochistele de Toxoplasma 


t 


veolare descuamate sau. a macrofagelor. | 

3.10.13.3 Chistul hidatic pulmonar este produs de larva viermelui Echi- 
nococcus granulosus, a cărui gazdă obişihuită este câinele. Oaia şi omul sunt 
gazdele stadiului larval. Ouăle parazitului ajung prin mecanism fecal-oral în in- 
testinul omului unde eclozează, larvele rezultate pătrunzând prin peretele intesti- 
nal în circulaţia portală. Cele mai multe sunt reţinute în ficat, unele însă re- 
uşesc să depăşească „bariera hepatică. şi se localizează cel mai frecvent în plă- 
mân, producând chistul hidatic pulmonar. Acesta este de obicei o leziune unică, 
uniloculară, situată în orice lob pulmonar şi separată de plămânul înconjurător 
printr-o capsulă conjunctivă (perichist). În interiorul acesteia se găseşte o mem- 
brană anhist ce delimitează un spaţiu ce conţine un lichid „clar ca apa de 
stâncă”, in care plutesc veziculele fiice (Fig. 1.77). Prin creştere, chistul hidatic 
poate ajunge să comunice cu o bronşie, în care se rupe evacuându-şi conţinutul, 
fapt ce poate determina-moartea pacientului prin şoc anafilactic. Alteori, chistul 
hidatic se poate deschide în spaţiul pleural sau se poate suprainfecta. Prin moar- 
tea parazitului, resturile sale se calcifica. ^ ^" . i ha 


pot fi văzute liber in alveole, dar apar în principal în citoplasma celulelor al- 


Ocazional, în plămânul. copilului, mai pot fi găsiţi şi alti paraziți : larve de 
‘Ascaris lumbricoides, Strongyloides stercoralis, Ankylostoma duodenale, Toxoca- 
rà canis gi. Toxocara: cati, care: produc de obicei eozinofilie: pulmonară (vezi). In 


zonele endemice se mai descriu: abcese: pulmonare; produse. ‘de Entamoeba. histo- 
Iytica, sau. leziuni-granulomatoase pulmonare în; cadrul Schistosomiazei sau para- 


e L7 . e Et pt - 
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Este o reactie inflamatorie a aparatului respirator, faţă de diferite materiale 
cu calităţi: antigenice, inhalate, -ca::;:proteine':animale; sau aviare, fungi, microor- 
ganisme. termofile : etc: Deşi: majoritatea-cazurilor:survin la adulţi (luând un :ca- 


racter- ocupational);:‘sugarii: şi copiii mici pot fi şi:ei. afectaţi. In patogeneza le- 
^ d a " š : x E te’. A e x 


‘Fig 1.77. Chist hidatic pulmonar. Se óbservá în ordine: veziculele fiice intracavitare, membrana 
„ui 1 amhistă şi inflamatia granulativă perichistică. 
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ziunilor, este incriminat mecanismul de. hipersensibilitate ti trei, pri | 
imune, alături de. hipersensibilitatea ; mediată celular. În. funcţie de “stadiul cl 
se pot găsi diferite leziuni pulmonare. Astfel, în stadiile, incipiente pereţii 
interalveolari sunt edemaţiaţi si infiltrati cu limfocite, plasmocite. şi histiocite 
dintre care unele cu citoplasma spumoasă, în timp ce în alveole se găsesc celu- 
le epiteliale descuamate şi „macrofage. În evoluţie, infiltratul inflamator inter- 
stiţial este tot mai bogat, apar; noduli limfoizi, dintre care unii cu centri germi- 
nativi, precum şi granuloame: gigantocelulare de corp străin. Procesul inflamator 
este prezent şi la nivelul bronşiilor si bronşiolelor, ultimele putând prezenta mo- 
dificări de bronşiolită obliterantă. Vasele mici pulmonare prezintă modificări ar- 
teritice şi: mai târziu fibroză; În ‘stadiile tardive, apare plămânul „în fagure de 
miere”, iar microscopic, o fibroză pulmonară fără elemente particulare... 


| _ 3.10.15. BRONHOPNEUMONIA DE ASPIRATIE | 
Apare destul de frecvent, in condiţii favorizante diverse (tabel nr. 1.12), dar 
poate trece adeseori neobservată. clinic, sau este greşit diagnosticată. Leziunile 
pulmonare depind în mare măsură de, cantitatea şi calităţile materialului aspirat, 
.. precum şi de timpul scurs până la deces. — ..——. | 
-~ Aspiratele masive pot produce decesul brusc al copilului. La necropsie, în 
arborele. traheobronşic se găseşte un material (de. obicei-semilichid): identic cu 
cel din :stomac. La. examenul: microscopic, : materialul aspirat ajunge uneori: până 
la -nivel alveolar, alteori poate: fi: găsit in: bronsiile: terminale, în timp ce -plămâ- 
nul învecinat prezintă exclusiv: modificări; de colaps alveolar, alternând, cu emfi- 
zem pulmonar acut. Tabloul patologic descris poate .fi interpretat alternativ, ca 
făcând parte din evenimentele agonale.si deci lipsit. de. semnificaţie tanatogeneti- 
că. Rămâne în sarcina morfopatologului. să stabilească rolul. aspiratiei in tanato- 


AIC ] c5 e 


geneză, de la«caz la caz. . 


=» 


„Condiţii. favorizante; ale bronhopneumoniei de aspirație. | ` 


Co spicitun palatal Ae ea qal 
îi ue Despicătură laringiana posterioará |... o 
“= Fistula esotraheală ^ / ^ ^] 5 . ,.. 
E E “2 Refluxul- gastroesofagian ~~ i d PRE a ră ICR = 
. ^  .-Hermnia.diafragmaticá ^ - < aiu BAER 
^"  . ,2Obstructii : intestinală, pilorică, esofagiană. ^" 
„~ Sindrom de varstturi _. . 
b. - Incoordonare cricofaringianà [gc 
apende EU [emus LM 
."* —Abolirea reflexului de tuse (anestezie) 
.." — Encefalopatie cronică infantilă 
-= Boli debilitante .. : 


- Aspiratia de secreţii gastrice pure (acid. clorhidric), determină mai întâi apa- 
ritia unui edem pulmonar alveolar hemoragic. Mai târziu, apare o reacţie pneu- 
.monicá cu polinucleare, care se poate rezolva, poate conduce la abcedare, sau. la 
instalarea unei. fibroze pulmonare moderate. — — — ME 

-Aspiratià de conţinut gastric (acid clorhidric gi hraná partial digerată), pro. 
duce leziuni. diferite în funcție de cantitatea materialului aspirat şi de čaractemi 
acut sau. cronic al aspiraţiei.. În:faza acută, leziunile sunt nespecifice; singuru 
indicator. al /aspiratiei- fiind observarea particulelor de alimento la A pons 
siolelor. Prezenţa in materialul aspirat a microorganismelor de putrelacţie,:: 


E : s 09 
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pulmonară (vezi). În formele cronice, apar granuloame gigantocelulare de corp străin. 
Aspirarea de lapte poate produce de asemenea o gamă largă de leziuni, de 
la bronşita acută moderată, la fibroza pulmonară. În fazele acute, apar edem si 


ales in condiţii de obstructie bronşică „mecanică (anaerobioză), conduce ‘la Bine 


hemoragii alveolare, urmate de o reacţie inflamatorie de tip bronhopneumonic, 


care prin suprainfectie poate conduce la supuratie pulmonară. Un element: parti- 
cular al tabloului histopatologic il constituie macrofagele încărcate cu particule 
lipidice, aşezate atât în alveole cát şi in septe. Pe măsură ce se cronicizează 
procesul conduce spre o fibroză pulmonară, asociată uneori cu modificări de 
brongitá obliterantă. AE i Ug, pde Putas dU Ve Ede 

. Pneumonia lipidică exogend este consecinţa 'inhalării unor substanţe uleioa- 
se, de obicei: medicamentoase (picături nazale, ulei de. peşte, laxative), mai ales 
de către copiii debilitati sau retardati psihic. În general, uleiurile vegetale nu 
produc reacţii pulmonare, cele animale sunt rapid hidrolizate în acizi graşi, care 


induc necroza tisulară şi inflamație severă, în timp ce uleiurile minerale sunt 


ee i 


emulsionate gi conduc de obicei. spre :o-fibroză pulmonară. « +. 


E 


„Leziuni pulmonare p 


Substanța ^ |. Indicaţii ..-.... EE = 
Bleiomycina. " i -Limfoame P RE é edem . - fibroză 


| Be Hodgkin ^ . | 95. |ifatală . (10 | pulmonară distructii | 


-Cyclophosphami- |/Neoplazii- ^ “ra ; pn éumonie “interstiţială, fibro- | 
da * T ; 


| Glomerulonefrite 


' apri EE ză pulmonară, . displazie 
Sindrom nefrotic — | i 


_| alveolara 
| Clorambucil ~> |.Leucemii  -. ^ | rar ARE 
| ` Sindrom nefrotic _ | 
; ^ J cronică .. aA Ed eee E 
Carmustine : Limfoame | | | 1- ) > “progresivă | fibrozà interstitialà 
| Glioame s | Y [EO EROR TCR 


Methotrexate Leucemii | | ice reversibil”! | cozinofilie .pulm.,  fibrozà 
| Osteosarcom | hr lec A dir 
Nitrofurantoin | Infectii urinare =. |. | reversibil, -| edem. pulm.: acut, hemoragii, 


„| feozinotilie — pulm.,, fibroză 
BELL SEI aaa 


În funcţie de substanţa în cauză (tabel nr. 1.13), reacţiile lezionale pot fi, 
sau nu, legate de doză. În cele mai multe. cazuri, mecanismul toxicității: este di- 
'rect, totuşi, în cazul unor substanţe au. fost implicate şi mecanisme imunologice. 


DEUM 


Diagnosticul diferenţial ‘se face cu pneumopatiile inflamatorii ;de. altă etiologie şi 


cu *pneumopatia de iradiere. 
igne ge ca | 
Hn" 
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. ul altor organe, ele. depinzánd de doza administrată şi în special de intervalul 


diere şi constau dintr-un edem pulmonar acut, la care se adaugă peteşii. subpleu- 


rale şi apoi o pleurită fibrinoasă. Aceste modificări, iniţiale, scad treptat în in- - 
tensitate, fiind înlocuite, într-un interval de timp de 3—8 săptămâni, de o fibro- 


ză pulmonară, respectiv de aderen(e pleurale. Microscopic, primele modificări 
vizează circulaţia lichidelor pulmonare, apărând : congestie capilară, stază limfa- 
fici, edem interstitial şi alveolar, tromboze ale ramurilor, arteriale pulmonare. 
Treptat -epiteliile alveolare, bronşice şi pro solare se necrozează şi se descua- 
mează, uneori apărând şi membrane hialine. In. această fază, plămânul este foar- 
te susceptibil la infecţii, peste tabloul lezional descris suprapunându-se modificări 
de tip bronşitic şi respectiv. pneumonic. În săptămânile care urmează, se insta- 


leazi treptat o fibrozi interstitial, în timp ce epiteliul bronşic regenerează me- 
taplazic, producând uneori im ice, . 


tastazele, pulmonare ale unor tu- 
icemii, nefroblastom, neuroblastom, 


L mori maligne j (limfoame B 


Er dug ; ^n Kal: aud ali | ori 
Ü s posguss os A Fi, 178, Metastază, pulmonară, a, unui limfom, malign: :i.:. 


UL 


_ Efectele directe ale iradierii plămânului sunt mai puţin severe decât în ca- 
"de timp în care organul este supus iradierii. Plámánul de iradiere apare rareori 


la copil, de obicei ca urmare a radioterapiei aplicate în cazul unor tumori intra- 
toracice. Macroscopic, primele modificări apar după circa 24 de ore de la ira- 


nagini microscopice, greu de diferențiat faţă de un 
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En Fig. 1.79. Metastaze de eearobastom za inaltata à íi 


pn parenchim pulimonaz, fară relaţii aparente cu- Nronsiile; având dimensiwa?t in- 


tre 1—3cm şi un aspect ferm, translucid ce sugerează cartilajul microscopic. 
Tumora- reproduce. într-o manieră anarhică “oricare -dintre - componentele tisulare 


ale peretelui bronşic :: fibrocartilaj (uneori -osificat -metaplazic), ţesut lipomatos, 
musculatură netedă, vase, precum şi spaţii tapetate cu epiteliu de tip respirator. 
Tumora trebuie . diferențiată de condrom, care, deşi de multe ori hamartomatos 
în esenţă, este privit de majoritatea autorilor ca o tumoră provenind din cartila- 
jul bronşic. Localizarea condromului este intrabronşică, fiind alcătuit microscopic 
dintr-un nodul de ţesut cartilaginos tapetat la suprafaţă de epiteliu respirator. 


Angioamele pulmonare .(hemangioame, fistule sau anevrisme arteriovenoase 
congenitale, angiomatoza pulmonará) ilustreazá si mai pregnant confuzia.care dom- 
neşte în literatura de specialitate. cu privire la încadrarea hamartoamelor. Fie cá sunt 
considerate tumori vasculare sau anomalii de dezvoltare ale vascularizatiei pulmona- 
re, angioamele pulmonare realizează şunturi intrapulmonare care, în funcţie de nu- 
măr şi dimensiuni, pot determina cianoză, policitemie, degete hipocratice, edem pul- 
monar, hemoragji pulmonare etc. Leziunile sunt localizate periferic (de obicei sub- 

pleural), putând fi unice sau multiple. 60 % din leziunile multiple şi peste 35 % din 
leziunile oe survin in cadrul sindromului Rendu-Osler-Weber. 


Leziuni hamartomatoase fibroleiomiomatoase pulmonare. Rareori, în pe- 
retii alveolari, in pleură sau în jurul micilor bronşii apar noduli stelati, unici 
sau multipli, bine delimitati, alcătuiți din musculatură netedă, fără o relaţie evi- 
dentă cu pereţii vasculari. Numite şi leiomioame congenitale multiple, aceste le- 
ziuni survin mai frecvent la băieţi, nu au caracter moştenit şi se asociază cu: 
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hamartoame condromatoase, fibromatoza sau alte tumori mezenchimale congeni- 
tale (în piele, muşchi, oase sau viscere). Wns EI) a CNT E 
Sub numele. de limfangioleiomiomatoză pulmonară se înţelege o boală ce 
afectează exclusiv femeile, nu se moşteneşte şi pare a se dezvolta progresiv în- 
că din copilărie, deşi a fost observată mai frecvent la femeile adulte. Leziunile 
interesează plămânii, ganglionii limfatici (hilari pulmonari, abdominali şi cervi- 
cali inferiori) şi limfaticele, caracterizându-se prin hipertrofia şi proliferarea fi- 
brelor musculare netede din pereţii vaselor limfatice. În felul acesta, plămânul 
ia macroscopic aspectul „în fagure”, în timp ce ganglionii limfatici şi vasele 
limfatice se măresc în volum, având un aspect spongios. Microscopic, apare o 
proliferare nodulară de fibre musculare: netede (uneori miocite imature) în septe- 
le interlobulare şi alveolare, în pleură, ca şi în jurul micilor brongii şi venelor 
pulmonare. Secundar apar obstrucţii venoase, urmate de hemoragii alveolare, 
precum $i modificări emfizematoase focale, ‘ce se pot complica cu pneumotora- 
ce. Modificări similare apar în ganglionii limfatici şi în limfatice, acestea din 
urmă putându-se rupe, generând un chilotorace.. 4 T | 


sij 


roasă.: 


“1 umori bronhopulmonare la copil ** 


: “ Tumori: malformative 5 Cus 


“:— hamartom ‘condromatos HE ii 
-angioame pulmonare-:;.—— .: Pept 


; „ — fibroleiomioame, congenitale multiple `. . - 
F T TEM ~ = limfangioleiomiomatoza pulmonară |. 
"D —teraoome.: ^... eu I. 2 
ips — blastom' pulmonar: E s: 
P E ia nue (s pr 2 ET i 

i „adenom” brongic: —adenom de glande ^. 

2 ips eaminoides: us x. 
ue ta =eolondrom. ede 
j i i5. | = carcinom mucoepider- | - 

he 1%; —papilom - bronşic | ^ ^7 77 
BOULOT. s "carcinom! bronhopulmonar: :: 
s" += mioblastom cu celule granulare © ^^ — - 
„ii = leiomiosarcom i 75 t 
o manad | Ton T Tabdomiosareom s>. . 
“Tumori conjunctive T GE SQ axe 
a = fibrom Karari e dată 
’ ^ -fibrosarcom V 
q Tumori cartilaginoase 


- condrom 
UH: = eondrosarcom 

Alte tumori 

: - hemangiopericitom 
— hemangiom sclerozant 
— plasmocitom 
— limfom malign - 
— liposarcom embrional .. 


Noduli fibroleiomiomatosi apar în plămân si: in cazurile. de sclerozd, tube- g 
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Ht. Teratoamele intrapulmonare sunt foarte. rare în comparaţie cu; cele ce, 
apar in mediastin şi care ocupă locul al doilea între tumorile mediastinale: Ele ` 
afectează mai 'ales lobul superior stâng, pot fi solide sau chistice, raportul .dintre 
cele benigne şi maligne fiind 1/1. Microscopic se găsesc ţesuturi derivate; din 
toate cele trei foite embrionare. quo unirse Pl ce DĂ guo „a SAE 

 : Blastomul' pulmonar (embriomul, pulmoblastomul) este -o tumoră malfor- 
-mativa rari, care ia naştere probabil din blastomul pulmonar pluripotent: Macro- 

scopic, tumora ocupă un lob sau chiar un plămân în totalitate, este friabilá; de ji; 
culoare cenuşie-albicioasă, având pe secţiune largi arii de necrozá: şi hemoragii e 
recente şi vechi. Microscopic se disting două componente. Cea care „domină 
- cantitativ este descrisă variabil ca un ţesut conjunctiv de tip: embrionar nediferen- 
tiat, sau ca o proliferare asemănătoare unui sarcom. nediferentiat .. fuzocelular. 
Oricum, este vorba despre noduli sau plaje de celule fuziforme nediferentiate, 
cu nuclei rotunzi sau ovali, care au uneori nucleoli. proeminenţi. Aceste celule. 
sunt dispuse într-o substanţă. fundamentală mixomatoasă cu rare fibre reticulare 
si colagene si uneori cu zone de _diferentiere: spre musculatura striată şi. netedă, 
cartilaj sau: os. Ocazional se: pot observa mitoze-si-celule gigante. Cea:de-a do- 
ua componentă este reprezentată de formaţiuni tubulare, tapetate cu un epiteliu 
pseudostratificat sau stratificat. cilindric, in: citoplasma. celulelor. găsindu-se nume- 
roase vacuole cu glicogen: Aceste structuri simulează îndeaproape. bronşiolele fe- 
tale. În majoritatea cazurilor, . comportamentul tumorii a fost malign, cu invazie 
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locali şi metastaze -ganglionare şi. frecvent cerebrale. ——— ~~ 


“extrem: de rar la-copil (sub 50 de ca- - 
vea numai 5 luni, având 


. Carcinomul bronhopulmonar apare. ex 
zuri în literatura de specialitate;..cel mai tana 
de obicei structura unui carcinom. nediferentia 

Celelalte tumori nu prezirită particularităţi 
localizarea pulmonară. 4 
 Granulomul plasmo 
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Patologia pleurei este aproape totdeauna secundară îmbolnăvirii organelor de P 
vecinătate, motiv pentru care manifestările lezionale pleurale au fost deja mentio- 
nate cu ocazia descrierii, diferitelor procese patologice la nivelul plămânilor. În 
principal, patologia pleurei cuprinde : — colecţii: pleurale neinflamatorii_ 


; å 


3 air gag PDIEULEZII, 7 ag 0 
ua m Procese, tumorale (jj 


oe SIRE LER SARIN SP cO pit lt stat et apod dm ee eee ea 
. ^; Hidrotoracele reprezintă “colectarea:: in. pleură a ‘unui ‘lichid: de- provenienţă 
serică, cu: continut-proteic- redus :(aprox.::2.g / decilitru), a: cărui. patogenezá este 

extrem: de asemănătoare cu. a -.edemului -ín.;general.:: Creşterea: presiunii-venoase - 
pulmonare; (insuficienţa cardiacă: congenitală); scăderea -presiunii :coloidosmotice 
(ciroza, - nefropatii),. creşterea - conţinutului: proteic al lichidului pleural (infiltratii 

-. neoplazice ale: pleurei): sunt “principalii: factori :ce conduc ‘la -acumularea unui | 
fluid cu-aspéct serocitrin, aşezat de obicei bilateral: (deşi pleura dreaptă este mai 
frecvent-afectată): în cantităţi diferite: Pe măsură ce “colecţia creşte in volum, -ea 
compresează: plămânul vecin, “producând un colaps: pulmonar proportional, fapt 
ce determină tulburări ale-ventilà(iei- pulmonare. Fenomenele: dispar. la: evacuarea 
lichidului, deşi reexpansionarea completă a plămânului necesită uneori. câteva 
săptămâni. Prezenta ` unui- hidrotorace “de durată “duce: la uşoara îngioşare a 
foitelor pleurale; dar adérente “nu apar decât în caz de suprainfectie a colecţiei. 
 Hemotoracelé reprezintá- aciimularea -de' sânge in 'pleură- in urma unei 
= hemoragji, produsă cel mai adesea de um traumatism al organelor vecine (perete 
- . foracic, viscere toracice). Dacă hemotăgia. este :masivă, hemoragia! conduce la deces. 
“Când în pleură ajunge o cantitate minimă de sânge, ea se rescarbe; de obicei fără 
consecințe. În situaţiile intermediare, “sângele ajuns în ‘pleura se coagulează, in parte 
pe suprafaţa plămânului, in parte in porțiunile declive ale sacilor şi se organizează 
conjunctiv, fapt ce-determiná apariţia unor 'aderenţe pleurale. Uneori- (mai ales în 
cazul rupturilor pulmonare) în cavitatea pleurală pătrunde, alături de sânge, şi aer, 

fapt ce “determină apariţia -unui: hemopneumotorace. ` RC n | 


' -< Chilotoracele reprezintí acumularea de limfá în cavitățile pleurale, cea stângă 
fiind mai frecvent afectată. El este; foarte rar la copil şi recunoaşte cauze trauma- 
„1 fice saü. malformații ale sistemului limfatic. Noi am întâlnit un singur caz, un copil 
în vârstă de 2 ani, cu fractura coloanei vertebrale toracice care a antrenat ruperea 
canalului toracic.  . i "um. M TES 
| Pneumotoracele reprezintă acumularea de aer în cavitățile pleurale. Aerul 
poate pătrunde in pleură prin peretele toracic, ca urmare a unui traumatism sau in 
cursul toracotomiei. De obicei însă, pneumotoracele se instalează în. cursul unor 
rupturi pulmonare la nou-născut (vezi) sau în unele leziuni cum af 
malformatia adenoid chistică, chistele pulmonare, supuratii pulmonare, toc, e 
farce suprainfectaté,  fibroză! interstigali idiopatică,  limfangioleiomiomatoza, his - 
. tiocitoza X pulmonară etc. ^ ^ ^ "^ - i. | 
pe b AE E Lun i EPEN qist 


` 


Destul de frecvent, pneumotoracele survine în pneumonia cu Pneumocystis 
carinii. Exceptional de rar poate surveni ca accident al puncţiei pleurale, când 


acul inteapá plămânul ín hiperinflatie. Pneumotoracele poate fi unilateral sau, 


mai rar, bilateral. Orificiul de pătrundere al aerului poate rămâne deschis 
(pneumotorace deschis), sau se poate închide (pneumotorace închis), situaţie în 
care aerul se resoarbe treptat. Uneori, țesuturile vecine orificiului acţionează ca 
o valvă, determinând acumularea progresivă a noi cantităţi de aer (pneumotorace 
sub presiune). În funcţie de cantitatea de aer acumulată se produce un colaps 
pulmonar de intensităţi diferite. Apariţia colapsului pulmonar este împiedicată de 
prezenţa unor aderenfe pleurale. Uneori, alături de aer, se poate acumula în 
pleură sânge (hemopneumotorace) sau exudat purulent (piopneumotorace). 


4.2 INFLAMATILE PLEURE = ° 


Pleura poate reacționa prin leziuni inflamatorii de. tip exudativ la îmbolnăvirile 


inflamatorii ale organelor intratoracice sau ale organelor vecine subdiafragmatice. La . 


început pe suprafața pleurei apare. un depozit fin de fibrină (pleurezie fibri- 


noasă, ple urită), după care se acumulează un exudat serocitrin (p leu r e- 


zie serofibrinoasă) în cantități variabile. Consecințele pentru plămân sunt . 


"asemănătoare celor descrise la colecţiile, neinflamatorii. În evoluţie, exudatul serofibri- 
nos se poate suprainfecta, cu apariţia “unui empiem “toracic, sau se poate resorbi. 
În. această ultimă eventualitate ‘nu: rămân de obicei. aderente, .cu- excepţia cazurilor 
unde s-au produs ulceratii întinse ale:mezoteliului. -Infecția bacteriană :a cavităţii pleu- 
rale duce la apariţia unei pleurezii purulente (empiem toracic). Germenii 
microbieni pot ajunge. în pleură ‘fie penetránd. peretele. toracic: (traumatism), fie prin 
deschiderea în pleură a unui abces hui (mai rar subdiafragmatic), fie pe cale 

ini La copil, cea mai frecventă circumstant clinicopatologicá este stafilococia 
pleuropulmonará. Empiemul toracic este grevat de o mortalitate ridicată. Ocazional, 
puroiul. poate- fistuliza: prin peretele- toracic, sau colecţia pleurală se poate evacua prin 
plămân. Ca urmare; a..leziunilor mezoteliale întinse, în cazurile -cu evoluţie favorabilă 
apar aderente extinse, care pot oblitera întreaga: cavitate pleurală. Pe țesutul: conjunc- 
tiv cicatricial se poate :depune. calciu... Pleura poate fi interesată in orice stadiu de evo- 


lutie al tuberculozei pulmonare. Uneori, reacţia .pleuralá : (fibrinoasă sau serofibrinoasă) 


poate fi prima sau, mai rar, singura manifestare a tüberculozei primare. De obicei, ea 
însoţeşte un focar, tuberculos. clinic manifest, apărând de regula după 3-6 luni de la dez- 
voltarea afectului primar. Pleurezia are un. caracter serofibrinos, în exudat fiind pre- 
zente numeroase. limfocite. şi ocazional. bacili, Koch. Dacă infecția nu . regresează, în 
foitele pleurale se constituie noduli. tuberculoşi tipici, care evoluează spre cazeificare. şi, 
în timp, spre calcificare. ie ia 
fn cadrul tuberculozei. postprimare, in pleurá se poate deschide o cavernă 
tuberculoasă pulmonară, un .abces rece al coloanei vertebrale toracice sau o 
leziune tuberculoasá costală. După caz, in pleură se poate acumula cazeum, 
"acesta se poate suprainfecta, transformându-se în puroi („empiem tuberculos") 
sau poate coexista cu un pneumotorace. (piopneumotorace tuberculos). In cazul 
existenţei unei fistule bronhopleurale, pe. leziunea .tuberculoasă se pot . grefa 


diferiţi fungi: Aspergillus, Candida, Criptococus etc. ` 

| + 43 TUMORILE PLEUREI ` 
“Tumorile pleurale apar extrem de rar la copil, fiind de regulă secundare 
(metastatice). . | HAMM lea alipi aratate i UM 


+ Dintre tumorile pleurale primitive au fost. descrise ]a copil:. fibromul ‘pleural 
(mezoteliomul benign) mezoteliomul malign şi mezenchimomul.malign (un caz). .. 
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4.3.1 FIBROMUL PLEURAL 


Poate fi unic sau multiplu, uni- 
lateral sau bilateral. De regulă, aspec- 
tul macroscopic este al unui nodul se- 
sil, ferm, alb-gălbui, situat fie pe pleu- 
„za parietală, fie pe cea visceralá. S-au 
descris şi tumori pedunculate. Micro- 
scopic are aspectul tipic al unui fibrom 
în care, ocazional, se pot găsi fante 
tapetate cu celule mezoteliale. Tumora 
poate  involua spontan sau „poate 


Agde on 


432 MEZOTELIOMUL MALIGN — 


„Apare foarte | rar la copil, mai 
frecvent la băieţi, fără relaţie cu. expu- | 
nerea la azbest (ca la adult), dar posi- 


bil în relaţie cu jradieri pentru o altă | 


tumoră malignă (de obicei. nefroblas- 
tom). Macroscopic, (Fig. 1.80) tumora 
se dezvoltă ca o masă fermă, albi- 
cioasă, ce cuprinde structurile toracice 


tumora are: un aspect = variat -de «la 
caz la caz gi uneori de la un cámp Ai Ci dov inti 
"microscopic la altul. În general“ se disting două: componente : una 


4 să : $4 


ter , users 


A — 


(Fig. 1.81). Diagnosti 


făcându-se cu adenoca 


i 


~? ` - d atta . 4 2 


rioará ; 


"ca într-o carapace, le compreseazá şi 27 . A age: Sa PTD 
+ treptat le invadează. Microscopic, Fig. 1.80..Mezotel vedere poste 


| lulará, cu 
sarcomatos, şi alta epitelială, cu dispoziţie variată: in'insule, tubuli, papile etc. 
cul “diferenţial “este: mult mai uşor ` decât la adult, el 
cinomul metastatic şi în unele cazuri cu sarcoamele. 
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1. MALFORMATII CARDIACE 
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Progresele majore ale chirurgiei cardiotoracice, care este capabilă azi să Co 
rezolve (corecteze) peste 70 % din cardiopatiile congenitale (CC), încă in primul 

Det $ Viaţă, justifică importanţa cunoaşterii aprofundate a. acestui capitol de 
atologie. Cu MP ud VOR MEN ADU LEE TEM de 


! Incidenta cc este . de" aproximativ. 5-8 %, din, nou-născuţii vii, ele - 
reprezentând circa 25 % din toate malformatiile. În 10 — 40 % din cazuri, CC se 
Insotesc de malformatii ale altor aparate şi sisteme. à 


"aes 


LL. EDOLOGIE —— 


Aproximativ 5% din CC apar în cadrul unor sindroame polimalformative, 
datorite unor aberaţii cromozomiale (vezi tabel mr. 2.1). 0 


(0 CC datorite unor aberaţii cromozomiale © — 


Trisomia 13. - .—-  . — 909 : 
* | DSA, DSV, CAP _ 
„| CAV, DSV, TF - 
[SA CoA 


— Aberaţia: -cromozomiala. T ‘Fre ES T 


| Tüsomia18 — —*- ^ |-300: 


| Tumer XO 


DSV: defect de sept ventricular ; SP: “stenoza pulmonară ; DSA: defect de sept 
atrial; CAP: canal arterial patent; CAV: canal atrioventricular comun; TE: 
tetralogie Fallot; SA: stenoza aorticá CoA: coarctatie de aortă. 


. -Rareori (3 % din cazuri), CC se transmit potrivit regulilor mendeliene, .de 
obicei autosomal dominant. Astfel, în sindromul Noonan, frecvența CC este de 
peste 60% din cazuri, putând apare: stenoza pulmonară prin displazie 
valvulară, displazie valvulară aortică, canal arterial patent, conexiuni venoase 
pulmonare anormale, sau coarcta(ie de aortă. În sindromul Holt-Oram, alături de 
anomalii scheletice, apare frecvent un defect de sept atrial de tipul fosei ovale. 

Într-o proporţie ce nu depăşeşte 2% din cazuri, CC aparţin unui sindrom 
malformativ produs de un agent extern (tabel nr. 2.2.). | 

În peste 90% din cazuri, etiologia CC rămâne necunoscută, Pentru aceste 
cazuri este admisă în prezent teoria eredității multi factoriale (Nora—1968). Se 
postulează o predispozitie comandată de mai multe gene, care se validează sau 
nu, în funcţie de factorii de mediu. Astfel, frecvenţa cu care o CC apare la una 


din rudele de adul I ale unui purtător de CC este de 1 25 %, 


— 20 de ori mai mare. decât hazardul incidentei în populaţia. generală. în 50. 70% 5 


om CC produse ‘prin factori externi | D 


Factorul implicat: . ceai sere "Tipul: 


T 


 Toxice | 
Trimethadiona: 


Thalidomida | 


` Infectii = 
Rubeola 


Agenti fizi ci n m - 


Boli metabolice 


| Fenilcetonurie 


TVM: transpozitie de` vas 
... ventricular; DSA:: defect ‘dé’ se 


adr e Addend: ial comun;-Ebs: boala - 
`~ Bbstein; SP: stenoza pulmona VarcUod arl 


è » 
SE OIL 


ee 


cavitățile pleurale, prin formarea septelor’pleuropericardice, care contin o. serie 
de vene perechi (viteline, ombilicale si canalele Cuvier), ce se. varsă în sinusul 


venos. Pe măsură ce acesta din, urmá. migreazi dorsal si cefalic, septele - 


pleuropericardice alunecă. lateral de inimă gi în sus, închizând treptat. cavitatea 

pericardică. Involutia precoce, a. canalului Cuvier .din stânga explică frecvenţa 

mare cu care anomaliile pericardice sunt localizate în stânga sus. 3 
^122, TIPURI MALFORMATIVE * 


+ Aplazia totală de pericard se întâlneşte de obicei în cazurile de disrafie 


anterioară. Astfel, în ectopia cardiacă extratoracică, inima apare la exterior, fără a 
sac pericardic, iar în coelosomia anterioară, inima, lipsită de pericard, se găseşte | 


în interiorul unui omfalocel, =... i e age că e pat R BERE e i 
“Rareori aplazia totală a pericardului survine în absenţa: unei disrafii;- fiind 


asociată cu malformații ale septului transvers : hernii diafragmatice, hamartoame | 
hepatice, intratoracice efc, iocos pi e moss Em ec OR: 


$ 


123 


"DSV: defect de sept —— 


Cavitatea pericardică derivă. din celomul intraembrionar, izolándu-se treptat | 
de cavitatea  peritoneală .. prin . dezvoltarea. septului transvers si respectiv de . 


ie 
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lierea unor: zone ale inimii, 


nivel. În 95 % din cazuri, brega este situată cranial, făcând posibilă hernierea 
atriului Stang singur, sau acompaniat de porţiunea superioară a ventricolului 
stáng (in diastolă). Rareori, printr-o breşă jos situată poate hernia vârful inimii 
cu producerea unei morți subite. Hernia atriului stâng se asociază în 20 —30 % 
din cazuri cu CC (CAP, insuficienţă tricuspidiani, DSA), chiste bronhogene 
sechestratie pulmonară, hernii diafragmatice, pectus excavatum. E 
. Chiste şi diverticuli pericardici. Se formează prin delimitarea completă sau 
incompletă a unor mici zone din cavitatea pericardică. Ele sunt localizate de 
regulă în mediastinul anterior (unde pun importante probleme de diagnostic 
diferenţial), în unghiul cardiofrenic stâng, sau excepţional ectopic, sub pielea 
regiunii epigastrice, în cadrul sindromului liniei mediane (Cantrell). Macroscopic, se 
pot întâlni aspecte de chist izolat (cu conţinut serocitrin), chist pediculat, chist 
comunicant (diverticol). Microscopic, peretele este tapetat de mezoteliu. | 
Chistele epicardice apar exceptional de rar. . - - - - anhi 


^13. MALFORMATIILE INIMII © — 
o — "134. ABSENŢA INIMII j 


Dezvoltare. La: mijlocul săptămânii a treia, apar în porţiunea cefalică a discului 
embrionar, în mezodermul splanhnic, nişte aglomerări celulare angiogenetice, ce dau 
naştere unui plex vascular in formă de potcoavă. Regiunea anterioară şi centrală 
a acestui plex, situată initial cefalic faţă de placa neurală, este cunoscută ca arie 
cardiogend, (Fig. 2.1. A.). deoarece: din ea se. dezvoltă în continuare cordul. . 

Lipsa de dezvoltare a -ariei cardiogene are drept consecinţă. absenţa inimii, in 
asociere, de obicei, cu absența regiunii cefalice : acardiu acefal. Malformatia survine 
foarte rar, de regulă în cadrul monstruozitatilor asociate sarcinilor multiple, produsul 
de concepţie fiind evident neviabil. De altfel se crede cá majoritatea embrionilor de 


acest fel sunt eliminaţi in gestatia timpurie, deoarece o inimă funcţională „este 


„esenţială pentru o dezvoltare embriologică normală. - > 


1.3.2.1. Dezvoltare: Spre sfârşitul săptămânii a'3-a, discul embrionar este 
animat de o: mişcare de flexiune cefalocaudală, in cursul căreia, aria cardiogenă 
face o rotaţie de aproape 180" în jurul unui ax transversal, ajungând în portiu- 
. nea ventrală a embrionului, ‘caudal de membrana bucofaringianá. (Fig. 2.1 B, C) 
Din această zonă, care corespunde viitoarei regiuni cervicale, tubul cardiac 
coboară în viitoarea regiune toracică, mişcarea, în sens caudal fiind limitată de 


„dezvoltarea septului transvers (viitorul diafragm). Concomitent cu aceste mişcări, . 


„discul embrionar se curbează lateral, delimitând, după ce marginile lui se unesc 
ventral, cavitatea celomică intraembrionară, in care este conținută în mod normal 
inima. Ulterior, prin progresiunea plicilor pleuropericardice, se constituie peretele 


. . definitiv al toracelui. 


7 1.3.22. Tipuri  malformative. Tulburarea acestor complexe procese 

embriologice ‘determina’ apariţia de ectopii ale cordului. Acesta poate fi situat în 
regiunea cervicală, caz în care peretele toracic poate fi normal conformat sau nu. 
“Rareori, inima poate fi situată în cavitatea abdominală, unde protrude. printr-un 
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ie Fig. 2.1. Dezvoltarea si migrarea ariei cardiogene - id vit iy 


APUG cd 


T 


defect al «farmi. Alteori, poziţia ectopică: a inimii | poate rt cică 
sternoepigastricd, cordul. găsindu-se imediat sub tegumientill epigastrului unde 
ajunge printr-un ok diafragmatic anterior asociat cuo: deschidere în treimea 
compatibilă cu o supravieţuire îndelungată. Există şi Cazuri: ‘de ‘malformatie’ minoră, 
când în această -pozitie se găseşte numai un diverticul sau un anevrism : al 
".ventricolului stâng (vezi). De cele mai multe“ “ori; inima se “găseşte: la nivelul 

toracelui. În cazul -disrafiilor anterioare; inima se găseşte | la’ ‘suprafata - toracelui : ec: 
topie cardiacă extratoracicd, situaţie in care lipsesc” atât” planul musculocutanat ‘si 
sternul, cât şi pericardul fibros, cordul fiind: acoperit numai de epicard. “Alteori, 
printr-un defect al peretelui toracic anterior, .bombeazi - un „omfalocel „ce conţine 
inima, situație ‘numită coelosomie anterioară. Pi 

Atunci când. peretele. toracic este. „normal constituit şi inima se 'aflá in 
ince: ea poate prezenta de asemenea “anomalii de. poziţie. . Pentru situaţiile în 
care vârful inimii este situat în dreapta se foloseşte. termenul de dextrocardie, in 
timp ce pentru. situaţiile în care vârful inimii este situat. în în Stânga se (poete 
termenul de levocardie RAE 

Dextrocardia -trebuie deosebită de dextropozitia inimii, , situaţie în care inima. . © \ 
este deplasată lateral spre dreapta, fie prin atragere, fie prin impingere. Ea poate 
fi atrasă în hemitoracele drept în caz de: a. agenezie sau hipoplazie pulmonará 
dreaptă ; b., colaps partial sau total al plámánului drept; c. rezectia plămânului 
drept. Inima poate. fi împinsă spre dreapta de: a. o colecţie; pleurală. stângă 
voluminoasă ; b. un pneumotorace stâng ; c. un emfizem pulmonar sáng ; ;d.o 
hernie diafragmatică stângă voluminoasă. 

În cadrul -dextrocardiilor se pot: întâlni mai cute situaţii: Astfel. in situs in- 
versus totalis: forma, poziția si conexiunile inimii, . pronun si viscerele ab- 

) 
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dominale sunt imaginea în oglindă a normalului. 
genetic, apărând cu o frecvenţă de aproximativ 1 / 
„Cu o supravieţuire îndelungată.. Situsul invers al org 


. in unele cazuri, situsul invers total se asociază cu sinusita cronică bilaterală şi 
—brongiectazie, în cadrul sindromului Kartagener. Drm A 


Dextroversia (dextrocardia pivotală) este o dextrocardie care apare : prin 
rotația inimii cu 90° spre dreapta, în jurul unui ax transversal. Astfel, atriile se 
găsesc într-o poziţie normală, dar ventricolele sunt inversate. Coexistă de obicei- 
şi alte malformații cardiace (transpozitie de vase mari corectată, ventricol drept 


cu dublă ieşire, atrezie de tricuspidă, diverticol de ventricol stâng). 


Dextrocardia mixtă cuprinde două forme : una în care atriile sunt inversate 
şi ventricolele sunt în poziţie normală; şi alta în care atriile sunt în poziţie 


normală şi ventricolele sunt inversate. — 


Levocardiile sunt situaţiile: în. care vârful. inimii este in. partea stângă. Există 
mai multe tipuri, care sunt imaginea în oglindă a diferitelor tipuri de dextrocar- - 


dii. Cu excepţia poziţiei: normale (situs solitus), în toate celelalte se asociază şi 
alte malformații cardiace, de obicei: severe. Echivalentul sindromului Kartagener 
în cazurile de levocardie cu- transpoziţia viscerelor.abdominale este cunoscut sub 
numele de sindrom Chandra. ` ee a pa 

Sindroame cu simetrie viscerală: o s 


sau pot lăsa sechele: psihomotorii: importante. 


"^; Levoizomerismul este aproape întotdeauna asociat cu spline” multiple, 
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Anomalia este determinati  - 
10.000 si fiind compatibili 
> | anelor abdominale poate fi : 
total sau partial, în ultimul caz inima prezentând de obicei si alte malformații. < 
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d nagtere : 3niocardului şi 'epicardului.: 


asociat sau nu cu. plămân bilobat bilateral. În privinta apárituiut eirdtovadcular m 


venele ‘cave superioare bilaterale se întâlnesc in sub 50 % din'cazuri, vena’ cavă 
inferioară drenează în vena azigos, în timp ce vena hepatic’ ‘comună drenează 
separat în atriul drept sau stáng. Venele pulmonare pot drena fiecare în atriul 
corespunzător sau, mai rar, pot drena în. venele sistemice. În 50 % din cazuri 
există un defect de sept atrial, canal atrioventricular comun, ventricol drept cu 
dublă PS sau defect de sept. ventricular. i: | ce 


f 


d, 3.3. ANOMALII CONGENITALE ALE MIOCARDULUI ron 


“Dezvoltare. Ca urmare a curbării transversale a. discului embriónar, cele | 


două tuburi: endoteliale: laterale, ce iau naştere din aria cardiogenică se apropie 
treptat - si fuzionează. din. regiunea .cefalicd spre „cea. caudal’, În acest fel se 
formează un singur tub. endocardic, care se înconjoară de. o manta epimiocardică 
de natură. ‘mezodermici, de care. rămâne; separat prin. » gelatina" 'cardiacá. Din 
endoteliu-va lua. naştere endocardul, - in: timp ce- „mantaua Fépimocardics va 7 


SLISI “Tipuri, ‘malformati / 
din absenţa” aproape - “totală” a fibrelor “miocardice din. peretele ventricolului drept. 


Acesta este ..enorm, “dilatat, peretele, à său - fiind redus” - la o “foiţă. ‘subțire, aproape 
„pergamentos. Microscopic, en- 


transparentă, care: după, fixare in for ct, 
docardul şi epicardul + vin án contact. rin intermediul 1 unui tesut „conjuctivo-adipos 1 în 

Ze 4 br „miocardice. „Atriul drept- este in general 
hipertrofiat. : -Anomalia ‘trebuie deosebită de: lisplazia + aritmogenă - a ventricolului 
drept, tulburare: de- ‘cauză necunoscută “care. se poate instala in in. adolescenţă sau la 
adultul tânăr, „are. un _caracte j parcel: 1  fiin caracterizată ‘prin. oe 


poate: asocia cu Lapi = mes atene: valvülazi “pulziionară şi ostium secun- 
: iului d lia epi Dest row fibroelastoză.. | 


ze atrioventricnari), si i poate determing. moartea. e 

Diverticolii şi. anevrismele 'congenitale miocardi “Există circa .200 de 
cazuri în literatura de. „specialitate: ' Se foloseşte - termenul de diverticol, atunci 
când orificiul de ^ 'comunicare cu -cávitatea - ventriculari^este mai mic decât 
diametrul pungii miocardice şi cel de, anevrism în. caz contrar. Deşi àu fost 
descrise anevrisme localizate la nivelul atriului stâng, . la peretele anterior al 
ventricolului stâng gi in: portiunea infundibulară a ventricolului drept, cele mai 
frecvente localizări ‘sunt’ la vârful inimii. gi în regiunea anulară a ventricolului 
stâng. Diverticolul. apexian. ‘poate apare pe seama. ventricolului stâng, a celui 
drept, sau a ambilor ventricoli şi face de obicei! ‘parte. din sindromul liniei 
mediane Cantrell.. Acesta este o formă minoră-a ectopiei cardiace extratoracice 
şi cuprinde o'bregá în diafragmul anterior, o deschidere ín stemul inferior, o 
-diastazá a muşchilor drepţi abdominali. şi o : hernie: ombilicală sub care se 
găseşte  diverticolul miocardic.. Anevrismele ce apar. în zona anulară sunt de 


obicei. mici, unice -sau multiple, producând clinic insuficienţă cardiacă Si: 


insuficienţă mitralá. Indiferent: de localizare, epmplicaţia: cea: mai redutibilă.. este 
ruptura anevrismului cu moarte. subită. EA AEE EAN rE TIA : 
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Anomalia t Uhl ‘Gitta’ „pergament m: diit 
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~ _ ` Anevrismele câştigate sunt foarte rare la copil. Ele recunosc cauze 
infecțioase (endocardita . septică, corp - străin suprainfectat) -sau traumatice 
(traumatism cu torace închis, ventriculotomie). | | cbe 


1.3.4. ANOMALIILE ÍNTOARCERII VENOASE 


Dezvoltare. Tubul cardiac, care la început este drept, începe să se incur- 
(Fig. 2.2) porţiunea sa cefalică (polul arterial sau bulbul arterial) migrând în direc- 
tie ventrocaudală şi uşor spre dreapta, în timp ce porţiunea caudală a tubului 
cardiac (polul venos sau sinusul venos) urcă dorsocranial şi uşor spre stânga. 

Sinusul venos rămâne până la mijlocul săptămânii a patra o structură simetrică, 
alcătuită dintr-o mică porţiune transversală, care comunică larg cu atriul primitiv de 
care este separată prin plicile sinu-atriale, şi din două coarne sinusale — drept și stâng 

ig. 2.3). Fiecare dintre acestea primeşte câte 3 vene importante: a. vena vitelină ; 
b. vena ombilicală şi c. vena cardinală comună (anala i Cuvier). Afluenții. cor- 
nului stâng se obstruează pe rând (întâi vena ombilicală, apoi cea vitelină şi în 
fine vena cardinală comună), încât în- final, din cornul. stâng va- rămâne numai 


beze, realizând o buclă cu convexitatea orientată ventra şi uşor spre dreapta, 


vena oblică a atriului stâng şi sinusul coronar. În. dreapta, vena ombilicală se 


obliterează şi ea, aşa încât cornul drept, care. se lărgeşte şi, se deplasează spre 
dreapta primeşte acum sinusul coronar, . vena cavă superioară (fosta venă 
cardinală comună dreaptă) şi vena cava inferioară (fosta venă vitelină dreaptă). 
Treptat, cornul sinusal drept este încorporat în peretele posterior al atriului drept 


(formând porţiunea netedă a acestuia — sinus venarum), în timp ce în jurul. 


orificiului sinu-atrial se găsesc două valvule venoase — dreapta şi stâriga dezvol- 


tate din plicile’ sinu-atriale:: Mai târziu -valvula venoasă stângă dispare prin 


încorporare în septul atrial secund, ín: timp “ce din valvula“ venoasá dreaptă 


persistă în mod -normal numai porţiunea sa inferioară, ce. dă naştere valvulei - 


venei cave . inferioare: si» valvulei sinusului » Venos.- In paralel cu deplasarea 
orificiului sinu-atrial spre dreapta, din „peretele: posterior al atriului se produce o 
evaginatie care. creşte in. mezoca dul. dorsal şi. face. conexiune cu plexul venos 


pulmonar, formând. în acest fel vena. pulmonară : comună. Treptat, aceasta este . 


încorporată, în peretele atriului stâng împreună cu tributarele ei (dreapta şi stânga). 
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. Fig. 2.2. Evoluţia tubului cardiac 
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„Fie. 23. Dezvoltarea sinusului + venos: 


Dezvoltarea venei cave superioare se face pe traiectul venei "cardinale comune 
drepte si al venei cardinale anterioare drepte. O dată cu obliterarea venei cardinale 
comune stángi, sángele din partea stângă a extremității cefalice şi din membrul 


superior - stâng. este drenat spre. dreapta prin . anastomoza. venelor cardinale 
anterioare care devine vena brahiocefalică. stângă. BE 


Dezvoltarea venei cave inferioare este un. proces " embriologic complex, 


caracterizat prin aparitia a incá 3. perechi de vene simetrice, care drenează toate 
în venele cardinale posterioare : a. venele subcardinale ; b. venele. sacrocardinale ; şi 
"c. venele supracardinale. Treptat, pe măsură ce. aceste. noi sisteme venoase se 
dezvoltă, ele preiau funcţiile venelor. cardinale posterioare care involuează şi dis- 
par. Apoi printr-un proces de stabilire de anastomoze,. "involutii şi remanieri se 
ajunge la vena cavă inferioară. alcătuită: dintr-un segment post-renal (pe traiectul 
venei sacrocardinale drepte), dintr-un segment renal (pe traiectul venei subcar- 
dinale drepte) şi un segment hepatic. (pe traiectul canalului hepatocardiac drept, 
care provine din vena vitelină „dreaptă). (Fig. 24). 3 

Tipuri malformative. ~~ | 

1.3.4.1. Anomaliile de. întoarcere ale venei cave, superioare. Cea mai 
frecventă anomalie este prezenţa. venei cave superioare stângi. (Fig. 2.5) Ea 
este datorită persistentei venei cardinale anterioare stángi şi a jonctiunii sale cu 
canalul Cuvier stáng. Vena cava Superioară stângă este ` prezentă la aproximativ 
3% din indivizi, în 85% din cazuri fiind prezentă şi vena cavi superioară 
dreaptă, cu care. stabileşte numeroase anastomoze, fapt ce- împiedică apariția 
unor tulburări notabile. - 
— [n 15% din cazuri, vena cava 'supéridtià dreapta lipseşte, cea stângă fiind 
singura cale de drenaj a sângelui venos din jumătatea superioară a corpului, 
situaţie în care vena azigos este situată de obicei în stânga. Anomalia este ima- 
pinea în oglindă a situației normale şi nu produce tulburări funcționale. 


Persistenta venei cave superioare stângi apare uneori în cazuri de dextrocar- 2 


die, levocardie,, tetralogie Fallot, sindrom Turner asociat cu coarctatie de aortă. 
Ea naşte la. confluenţa venei nenumite stângi cu vena jugulară stângă, coboară 


vertical - în fata crosei aortei si arterei pulmonare stângi, primeşte vena 
N 


a 
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x Fig. 2.4, Dezvoltarea venei cave. inferioare. A. Săptămâna a 7-a. D. la naştere | 
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„Hg. 26. Anomalii ‘ale’ venei’ cave inferioare ^^^ 


77 sf ae, 
y PENR ge heise 


ave inferioare. Cea mai 


membrana obstructiva in portiunca. hepatica a + E 
e venelor pulmonare au fost descrise 


malformații cardiace severe (în special cu atrezia 


ape d încât importanţa ei 
în geneza “simptomatologiei este redusă... Canc 


„membrana obstrucaz4 orificiul “de. vărsare al venei cave inferioare, apare. 
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ale acestuia se extind in. direcţia mugurilor endocardici ai canalului 
atrioventricular (vezi), delimitànd un orificiu denumit ostium primum. În 
evoluţie, prin unirea mugurilor endocardici, dorsal şi ventral, între ei şi cu sep- 
tul prim, ostium primum se micşorează treptat şi dispare. În paralel însă, în 
porţiunea superioară a.septului prim, apar mai multe perforatii care coalezează, 
formând un nou orificiu de comunicare între atrii, numit ostium secundum. O 


dată cu lărgirea atriului drept, prin încorporarea cornului sinusal drept (vezi), 


apare o nouă plici, situată ventrocaudal la dreapta septului prim, numită, septum 
secundum. Ea are de asemenea o formă semilunară şi creşte în sus şi înapoi 
is septului prim) fuzionánd cu valvula venoasă dreaptă şi cu septum spurium 
formațiunea rezultată. din unirea celor două valvule venoase) şi acoperind deci 
ostium secundum. Rămâne totuşi o crăpătură oblică numită foramen ovale. 
Porțiunea restantă din septum primum devine valvula foramenului oval. După 
naştere, aceasta este presată pe septum secundum, prin creşterea presiunii în 
atriul sting şi determină închiderea mai întâi funcţională şi apoi organică a 
foramenului oval (la 75-80% din indivizi). În aproximativ 20-25 % din 
cazuri însă, foramenul oval rămâne permeabil (pentru o' sondă de explorare de 
exemplu, sau pentru cateter), deşi datorită gradientului de presiune dintre cele 
două atrii, orificiul este închis şi nu. există o comunicare interatrială reală. 
Tipuri malformative oss 0 PO ee e | 

«1.3.5241. Atriul unic (comun). Este o anomalie rari, în cadrul căreia septul inter- 
atrial lipseşte sau este prezent. sub o formă rudimentară. (Fig. 2.8. F) In conse- 
cinti, inima este tricamerală (un atriu. şi două ventricule), sau mai rar, bicamerală 
(un atriu şi un ventricol), când anomalia atrialá se asociază cu.un viciu de sep- 
tare al ventricolelor. Anomalia- septal’ atrială se. asociază cu o indentatie la 
nivelul cuspei mitrale anterioare, care poate ajunge: până la inelul, atrioventri- 
cular, producând insuficienţa mitrali. În ciuda aparentei, cele. două fluxuri san- 
ghine (venos si arterial) nu se amestecă. total în camera comună,- fiind posibile 
suprevietuiri de. durată (13 ani — 


1.3.5.2.2. Închiderea prematură a septului atrial. Consecința acestei anomalii 


este insuficienta dezvoltare a. ventricolului stâng, care coexistă de obicei. cu fibroelas- 


într-un caz.de inimă bicamerală, observat de noi). 
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“toza 'endocardicá. Moartea: survine 
^ aid după naştere cu fenomene 
de insuficienţă cardiacă : ‘congestiva. 
Deşi a fost invocată. drept „mecanism 
"de producere al sindromului de 
hipoplazie al inimii stârigi, 
anomalia nu pare. să joace” un rol 


cazurilor ‘de hipoplazie a inimii 
stángi o comunicaţie interatrialá. ' 


atrial.» (DSA) Este“ cea mai 
frecventă ,malformatie cardiacá a 


‘Jocul ‘5-6 ca frecvență. , "Există 
“mai multe tipuri - afatomice ale 
E acestei anomalii. dau = 
uoc q352317 DSA. de tip oli 
"secundum. Numit ŞI. .DSA: al fosei 


„forțată” a acestuia, ca- urmare «i 
aspectul ` unei lipse de “substanţă, 
cărei dimensiuni, variază de 


atn “la: absența cvasitotală a septului. 
Fig. 2 .9: se: poate „asocia cu: duct arterial 
patent; defect “de sep Tenoa ülmonará;* întoarcere venoasă pulmo- 
nara anormală; "manspozitie de-vase mari tetralogie Fallot.’ is 

-Ailte anomalii posibile“ la - velul“ fosei *ovale--surit Teprezéntate dé "herüierea 
margini libere a septului prim (valvula * foramenului . oval) în atriul drept în 
cazurile de hipertensiun “excesivă: în ‘atriul: stâng, (atrezie mitral, atrezie- perie a 
precum $i dilatarea . anevrismatică::a- p eului Osei „ovale - spre atriul. stâng, în 
cazurile de hipertensiune « excesivă in -atriu tept atrezie: de “tricuspidă). - 

1.3.5.2.3.2..DSA .de tip cav. nferior Joss: „posterior”), apare în circa 25% din 
cazuri. Orificiul de. comunicare este situat in" apropierea orificiului de vărsare al venei 
cave inferioare: in atriul: drept. 'Defectul este de obicei larg şi dupa: unii reprezintă ex- 
tinderea posterioară a-ünui DSA de tip fosă ovală. 

1.3.5,2.3.3.. DSA de tip cav Superior. (,inalt”, tip. sinus. venos), apare în 
aproximativ 8 % din cazuri, "orificiul de comunicare fiind în apropierea sau chiar în 
orificiul de vărsare al, venei cave- superioare. Se asociază întotdeauna cu întoarcere 
venoasă pulmonară ` “dreaptă anormală, în sensul că vena “pulmonară dreaptă 
superioară are orificiul de vărsare -in. poziţie „călare?! fata de septul: interatrial. 


1.3;5.2.3.4. DSA ‘de tip ostium .primum apare în. aproximativ 7.45 din cazuri: 


şi va fi discutat împreună cu anomaliile de dezvoltare ale mugurilor . endocardici 
atrioventriculari, deoarece este interpretat embriologic ca o formă minoră a aces- 
tora, în care orificiul de, comunicare. se găseşte imediat deasupra valvulelor 


mitrală şi tricuspidá. Cuspa anterioară a mitralei este indentată profugs. apărând - 


o insuficienţă mitrală, asociată. 

Indiferent de tipul: său anatomic, : ISA determină diora 'atriului drept, 
dilatarea şi hipertrofia ventricolului drept şi adeseori dilatarea trunchiului arterei 
pulmonare, în timp ce inima. stângă este de aspect obişnuit, Rareori la copil, 
dar frecvent la adult, se pot instala modificări de hipertenstunę pulmonară $i 
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prea important in pen a acestuia, - - 
întrucât există - majoritatea 


*1.3,5,2;3. . Defectul septal | 


“adultului, dar la copil ocupă doar 


său multiplă ue E cei, ale 
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tromboze:: masive pe. arterele pulmonare principale. Endocardita infecțioasă sur- |. 
vine. pe „defectul: de sept atrial relativ rar. Sub denumirea; de sindrom Lutem- | 
bacher, literatura: clasică de specialitate: înțelegea asocierea dintre ostium secun- | 


dum şi stenoza mitrală de natură reumaticá, asociere prezentă la aproape 2 % 
“din cazuri în trecut. În ultimii 40 de ani situaţia s-a schimbat dramatic, . prin 
scăderea impresionantă a frecvenţei stenozei mitrale de natură reumatică. Există 
şi posibilitatea asocierii DSA cu 0 stenoză „mitrală congenitală, Recent se adinite 
că circa 10—20 96. din pacienţii. cu DSA de. tip ostium secundum, au de 
asemenea. un prolaps- al valvulei. mitrale., DSA poate face parte din unele 
sindroame familiale, cum ar Îl: sindromul- Holt-Oram, sindromul Ellis van 
Creveld, sindromul Noonan, ; sindromul Turner, precum şi sindromul asplenic $i 
respectiv polisplenic. DSA favorizează apariţia emboliéi paradoxale: ^. 

“ou 001346: ANOMALIILE APARATULUI VALVULAR ATRIOVENTRICULAR 
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a 


la marginea superioară şi. inferioară -a canalului atrioventricular, numiţi muguri 
endocardici. atrioventriculari. Treptat, ei se; proiecteazá in lumen, progresând unul 
spre altul până se întâlnesc şi fuzionează, de la dreapta spre stânga, rezultând în 

pt şi stâng) (Fig. 2.10.). Pe marginile 


acest fel două. orificii atrioventriculare ; 
. dreaptă. şi stângă ale canalului 

ventriculari laterali. În. această | 
interior de. proliferári -localizat 
resoarbă spre fata ventriculară, 
bicuspid’, ataşate la pereți 
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a patra, apar doi, muguri’ mezenchimali, 
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EE Doa EE musculatura din. cordaje degenerează 
N N este înlocuită cu un ţesut conjunctiv dens. 
| final, valvulele constau din ţesut con- 
 Junctiv acoperit de endocard, fiind prinse de 
muşchii papilari ai inimii prin cordaje ten- 
dinoase. Originea (aproximativă) a cuspelor 
celor două valvule este, după cum urmează : 
a. valvula; mitrală:  cuspa posterioară ia 
naştere din mugurele endocardic lateral stâng; 
cuspa anterioară rezultă din fuzionarea 
în portiunilor din stânga ale mugurilor endocar- 
RF aici S dici atrioventriculari anterior şi posterior; b. 
fu zd valvula tricuspidă : cuspa posterioară ia naş- 
tere din mugurele endocardic lateral drept; 
sm CUspa medială rezultă din fuzionarea portiu- 
y  NrRvNm-  hilor din dreapta ale mugurilor endocardici 
V PE p CAR, atrioventriculari anterior şi posterior; cuspa 
CANAL ATRIO-VENTRICULAR COMUN | anterioară ia naştere: din creasta: bulbară 
ile dreaptă (vezi). 24 | 
du URBE 1.3.6.1. Defectele mugurilor endocar- 
Figi:z-12,; Canal atrio-ventricular comun drar (Canalul stfioveniricular comun). Ter- 
CURE ah Wt a | menul de canal atrioventricular comun (Fig. 
2.12.) se referă aşadar la o structură embriologică temporară, prezentă la tubul 
cardiac de 4 săptămâni, ce face să comunice atriul stâng cu ventricolul stâng 
primitiv. Prin extindere, este denumit astfel un grup de malformații care 
interesează oprirea în dezvoltare a mugurilor endocardici, care în mod normal 
formează aparatul valvular atrioventricular. Din acest motiv se foloseşte sinonim 
denumirea (mai apropiată de situaţia embriologică) de defecte ale mugurilor en- 
docardici.. Situaţia trebuie înţeleasă ca un spectru de aspecte malformative, 


LAO 
CEE KIT] 


DSV 


rezultat din îmbinarea variată şi variabilă a unor leziuni elementare de diferite 


grade ce privesc: septul interatrial, valvulele atrioventriculare. gi septul in- 
terventricular. | ' Mile magi 
Septul interatrial prezintă o lipsă de substanță în regiunea caudală, numită 
în general ostium primum, deşi ea se constituie nu atát datorită subdezvoltării 
septului prim, cât prin dezvoltarea insuficientă a mugurilor endocardici anterior 
şi posterior. În rest, septul interatrial poate fi integru,: poate prezenta o 
comunicație interatrială de tip foramen ovale sau de tip ostium secundum, sau 
poate fi absent în totalitate (atriu unic). F heise dai ul 
- : Valvulele atrioventriculare. Valvula mitrala este modificată in diferite grade, 
în majoritatea defectelor mugurilor endocardici. In timp ce cuspa posterioară 
(care îşi are originea embriologică in mugurele endocardic lateral stâng) este 
normală, cuspa, anterioară prezintă grade variate de fuziune ale celor două com- 
ponente embriologice (vezi), rezultând o serie de variante de la două mici -cuspe 


“egale şi independente, până la o cuspá prezentând o incizurá de diferite profun- , 


zimi. Uneori poate coexista un orificiu mitral accesor situat posterior ‘față de 
orificiul principal. Alteori este prezentă mitrala în „paraşută” (vezi). . | 
“Valvula. tricuspidd este in general mai puţin interesată. Cuspa septală poate 
fi hipoplazică, fapt ce determină o lărgire lacunará a comisurii sale cu cuspa 
anterioară. Uneori tricuspida „călăreşte” septul interventricular şi poate trimite 
cordaje pe un pilier din ventricolul stâng. — , l 
Septul interventricular prezintă un orificiu care în dreapta se deschide sub 
şi în spatele: crestei supraventriculare, fiind mărginit de musculatură cu excepţia 
porțiunii superioare, care este mărginită de inelul fibros al tricuspidei. La stânga 
orificiul se deschide in camera de ejectie a ventricolului stâng foarte aproape de 
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cuspa mitrală anterioară şi la distanță de valvula aortică. Adesea, defectul se 


prelungeşte şi anterior, în septul membranos. Se poate asocia cu unul sau mai 
multe orificii în porțiunea inferioară a septului muscular. 

Canalul atrioventricular complet este forma cea mai Gomiplexs | a 
malformatiei, corespunzând lipsei totale de fuziune a mugurilor. endocardici între 


ei şi cu structurile septale, cu apariţia unei comunicaţii largi între atrii şi - 


ventricole. Frecvența sa este de aproximativ 20 % din toate defectele mugurilor 
endocardici. Ostium primum este în continuitate cu comunicarea interven- 
triculară, în aşa fel încât se realizează un orificiu de formă circulară orientat 
sagital, care este mărginit superior de marginea inferioară a septului interatrial, 
iar inferior de marginea superioară a septului interventricular. În locul aparatului 
valvular atrioventricular obişnuit este prezent un -orificiu atrioventricular de 
formă circulară. Lateral, în stânga şi dreapta se găsesc cuspele posterioare ale 
mitralei şi tricuspidei (care provin din mugurii laterali), de aspect obişnuit. 
Anterior, este prezentă o valvulă comună anterioară, provenită din mugurele en- 
docardic anterior, care poate trimite cordaje pe pilierii din cele două ventricole, 
sau se ataşează pe septul interventricular, sau pluteşte liberă în fluxul sanghin. 
Uneori o incizură de diferite profunzimi:o separă în două jumătăţi. Posterior, se 
găseşte_0. valvulă comună- posterioară , rezultată din mugurele endocardic poste- 
rior, cu aspect rudimentar, unică, mai rar trilobată. Ventricolul stâng are camera 
de umplere redusă în volum, în timp-ce camera de ejectie este de forma unui 
canal alungit „în gât de lebădă”. In 30 % ‘din cazuri ventricolul stâng este 
hipoplazic. Topografia sistemului“. de - conducere este modificată. Canalul 
atrioventricular’ comun “poate - “apare 4zolát;^ dar :se - “poate asocia cu alte 


malformații “cardiace : “tetralogie Fallot, “ventricol | “drept cu dublă ieşire, inimă 
biloculară cu- sau! fară asplenie, ‘coarctatie ` “de” aorta, “anomalii de întoarcere 
venoasă. Uneori se asociază TEE e renale. şi scheletice - într-un: Sindrom 


. complex cauzat de trisomia 21. 

Forme „parțiale (incomplete). Există numeroase OTT mai mult sau mai 
putin importante ce pot fi. clasific: 
interventricular intáct. Printre ele “ostium ` primum" ‘izolat; sau mai’ frecvent cu 
fanta la nivelul mitralei. anterioare, în timp. ce: “tricuspida este normală. sau cu o 
lacună între cuspele. septală ` 'şi anterioară; foarte rar: leziuni mitrale sau 


tricuspidiene izolate ; în: fine : atriul unic: (vezi) poate fi încadrat aici, deoarece 


se asociază cu leziuni ale aparatului” valvular atrioventricular. 


Unele defecte septale ventriculare (cele de tip canal 'altigvertriculir) izolate 


sau asociate cu fanta mitrală, precum. şi defectul: septal ventricular ce pune în 


legătură atriul drept cu ventricolul Stang (vezi) fac parte de asemenea din 


această categorie. de malformații: “ 

funcţie de gravitatea tipului malformativ se dezvoltă un şunt stânga 
dreapta ce conduce la „hipertensiune pulmonară şi arteriopatie - pulmonará 
„plexogenică, in primii doi ani de ‘viață. De asemenea, apar modificări 
corespunzătoare. unei insuficiențe a aparatului valvular. atrioventricular. 


1.3.6.2, Anomaliile valvulei tricuspide. 


1, 3.6.2.1. Atrezia tricuspidiand. Este situaţia | in care orificiul Ene Ne 


lipseşte . (Fig. 2.13). Malformatia este întâlnită. în aproximativ 3%. din 
malformatiile cardiace necropsiate, Macroscopic, cordul, este globulos, : cu 
coronara descendentă anterioară .deplasată spre dreapta. Se pot întâlni în prin- 
cipal : două situaţii. Cel mai adesea nu există comunicare. între. atriul drept. şi 


masa. musculară ventriculară gubiacenti, care face parte dintr-un ventricol unic: 
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e aici. “Cele mai frecvente sunt cele cu sept 
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vezi). "Mai. ‘rar, ; DNI d torta anco: x cteri 
mp formaţiei. Entei, pu APUL d bd de. qM ventricul, biet xx 6 de. 


cazuri “de 'atezie imm A eus : A 
peretele ingrogat, ra reori..(sub..10 10.96. din c jid dilatat. Sc alei ipteratriali 
este. obligatorie. .. LA NE RE | 


"uri, ea este „de „tipul. foramenului oval, în -restul 
cazurilor. fiind. aa „despre: un. defect « de: sept. atrial de. „diferite. tipuri. şi dimen- 
siuni. În general, . .defectele. largi.. sunt asociate. cu supravietuiri. mai îndelungate. 
Defectele - înguste; pot favoriza. dilatarea. 'anevrismali- a. fosei: ovale, care uneori 


poate. produce. obstructie: aitralá. „Orificiul, mitral. este Jarg, normal. situat.si com- - 


petent.- Rareori există, trei,;sau. ;mai. multe . ;cuspe . mitrale,, Există: rare cazuri în 
care. orificiul;- ‘mitral: este. situat. “deasupra .. septului ‘interventricular . “(călare). 
Ventricolul. stâng, este hipertrofiat şi: dilatat.: ;Ventricolul. drept lipseşte sau: este de. 
dimensiuni reduse, situaţie: în. care, între; cele... două , ventricole, existi. o. 
comunicaţie. n funcţie He “poziţia marilor vaseg atrezia, tricuspidiană poate. fi 
clasificată jii A 

a, Para transpozitie : Tu "cu atrezie, pulmonară, sept ventricular închis, absenţa. 
virtuală a ventricolului. drept; 2,,cu “bip plazie pulmonară cu. stenozi subpulmonară 
şi defect septal ventricular mic (este, tipul cel mai frecvent) ; 3, fără hipoplazie 


pulmonară, fără stenoză subpuliionâră, cu defect Pid veniricular deschis ` în 


~ 


camera de ejectie a ventricolului drept... ii 
b. Cu transpozitie : 1. cu atrezie pulmonară; 2 cu stenoză pulmonară sau 


subpulmonară ; '3.''cu artera pulmonară largă. 

“ Atrezia ` tricuspidiană se asociază cu^o niortalitate Ae: 40 A din: cazuri: în 
primul” an de viaţă, supravietuirile citate fiind până in jurul vârstei de 25 dé: 
ani. :«Complicatiile posibile sunt: de^ tip neurologic” (lipotimie, © 'sincope, abces’ 
cerebral), - endiqgesdit? “infectious Asotin (K (d IE A ee aritmii si? 


insuficienţă cardiacă.” T odds 
| d 7. 
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.^ 13.622. Boala  Ebstein. Este 0 . + |4BOMAEBSTEN << 
anomalie care constă din deplasareà distală ge 
INEL ATRIOVENTRICULAR o 


a- inserţiei unora din  cuspele : valvulei |. - 
tricuspide, însoţită (sau nu) de modificări ^ ^ No gm 
displazice ale acestora' (Fig.: 2.14). Boala ^.^  .X 4 
constituie aproximativ 1% din malformatiile | ^... 
cardiace, fiind- cunoscute; forme familiale, - vy 
precum şi rare cazuri de asociere cu alte © 
malformații. (complexe: malformative) cauzate; 

de: o aberaţie - cromozomială (trisomie '18, © 
trisomie 21). Macroscopic, inima bombează ^ 
în regiunea anteroinferioară. a ventricolului |. CAMERA 

drept. Anomalia afectează în special, cuspele: *. |; 
medială şi posterioară, cea: anterioară (cu altă. 

origine embriologică) fiind de obicei inserată ;. 
normal,. la ; nivelul. inelului fibros.: .Cuspele. . VENTRICU: 
afectate au. inserţia deplasată „.dista],.; ele... m 


= 


- CUSPELÉ |// 


stânga, în poziţie 


peretele ` său -fiind im 
„atrializată”, care in 

. camera" ventriculari propriu-zis 
Peretele ventricular dre subțire, cu. 
fibroză, uneori apărând -dilatat anevrisma 


Anomalia -Ebstein -poate apâre pe o 
mplexe’ pe, bucla “stângă, după cum o 


ciate 
náscutului. Astfel; în':50= 60.76 din cazuri, 
< çare poate. fi. de stipul..foramenului oval 
p tip um. Urmează ca -frecvență defectul de sept 
ventricular, coarctatia dé “aortă, Canalul arterial patent, stenoza sau atrezia de 
pulmonară, rareori., tetrálogia Fallot, trunchiul arterial “comun sau boala- Uhl. 
Uneori, coexistă “anomalii ale valvülei.mitrale care este. groasă, bàlonizată, sau 
producârid “stenoza. Supravieţuirea este’ variabilă, existând . cazuri. grave, greu 
tolerate încă din perioada intrauteriná, cu anasarcă placentară şi deces intrauterin 
(mort-născut), Multe din cazurile grave decedează în primul an de viață, dar 
aptoximaătiv “jumătate 'din“cazuri ‘ating’ vârsta adultă (20 — 40 de. ani), fiind citate 
cazuri eáré^au supravieţuit 84 "de: ani. 'Complicaţiile “posibile sunt insuficienţa 
cardiacă şi aritmiile, însoţite uneori- (20 % din cazuri) de. moarte subită. ^. —— — 
/71,3.6/23.. Insuficienta: tricuspidiană ‘este foarte :rară ca malformatie izolată. 
Un’ grad: de insuficienţă se asociazi^in:anomalia Ebstein, boala Uhl, ca şi în 
unele: forme de''canal atriovéntricular. Substratul morfopatologic- este reprezentat 
de leziuni” displazice ale: cordajelor tendinoase (care: sunt scurte) sau/şi ale 


cuspelor- valvulare. Acestea pot prezenta arii alternative. de ingrosare gi subtiere, | 
pot: fuziona între; ele (cuspa septal cu: cea 'posterioară), sau pot lipsi în totalitate 
(aplazie tricuspidiană),' sau numâi:: cuspa' anterioară (tricuspidabicuspidia 14). 
le inimii siint':dilatate, în timp ce mitrala poate fi şi ea 


„Cavităţile .drepte a 
malformatá; ors dfe sa ayel 


d 
ia 


e sbtg aS. 
y dă, 
ă 


jungand până la 80 % din cazuri. 
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1.3.6.2.4. Stenoza tricuspidiană, izolată. este extrem de rară. Se poate asocia 


cu hipoplazia izolată a .ventricolului drept, cu anomalia - i 
stenoza aorticá şi mitrală, în boala polivalvulani d oaia. E aivolutie 
a valvulelor venoase poate produce stenoza tricuspidiană supravalvulară. 
1.3.6.2.5. Tricuspida „călare ” (straddling) este situaţia în care cordajele 

tendinoase ale valvulei se inseră pe muşchii papilari situaţi de o parte şi de alta 
a septului interventricular, prin intermediul unui defect septal ventricular situat 
posterior, a cărui prezenţă este obligatorie (Fig. 2.15.). Această anomalie trebuie 
deosebită de situaţia în care tot aparatul subvalvular al tricuspidei este ancorat 
în ventricolul drept, dar inelul valvular „călăreşte” septul interventricular (over- 
riding). Deseori, se asociază o stenoză subpulmonară realizată de porţiunea de 
valvulă care „călăreşte” septul. Mitrala poate fi normală, stenozata, hipoplazică 
sau. chiar atrezică. Exceptional, atât tricuspida cát: şi mitrala pot fi în situaţie 
„călare”. Când tricuspida depăşeşte septul -interventricular cu peste 50%, se 
poate vorbi despre un ventricol stâng cu intrare dublă. 

. 1.3.6.2.6. Alte leziuni congenitale tricuspidiene. Rareori, tricuspida are două 
orificii, fiecare cu propriile . cordaje tendinoase, fapt ce deosebeste leziunea 
congenitală de o perfora(ie câştigată de valvulá. Unul dintre orificii este mai 
mic (orificiu accesor). Ca si mitrala, tricuspida poate avea o incizurá adánci, 
în asociere cu ostium primum. = >27 QU WIDE rate P. 


13.63. Anomaliile valvulei mitiale. ^ ^ ——— | 
1.3.6.3.1. Atrezia mitrald este situaţia: in care orificiul mitral lipseşte impreuná cu 
structurile valvulare. mitrale (Fig. 2.16... Malformatia, mai ales în forma ei izolată, 


survine rar, mai rar decát atrezia tricuspidiană, sau cea aortic’. “Uneori aparatul val- 


vular mitral este dezvoltat rudimentar, dar are, aspectul. unei membrane imperio- 
rate. Atriul stâng are peretele îngroşat şi, cavitatea redusă. De obicei există o 
comunicatie interatrială (2/3 din cazuri au foramen ovale fort", 1/3 din 
cazuri au DSA), dar există şi cazuri în care 'septul atrial este integru, situaţie in 
care sângele atrial stâng pare a circula via: sinusoide murale, artere şi vene 
e- sinusul coronar gi atriul „drept. Apar frecvent anomalii de 
întoarcere venoasă, persistenta venel.C ve superioare. stângi, întoarcere venoasă 
„e, pulmonară total “anormală, anomalii, minore 
TRICUSPIDA.CALARE” 1... Je- traiect, ale. venelor sistemice şi pul- 


coronariene, spre. sinusu 


...monare. Valvula “tricuspida este de obicei 
— . normală.. “Ventricolul drept are peretele 
;.. îngroşat şi cavitatea ~ largă, în timp ce 


ventricolul stâng este rareori normal, în 


„ „diferite grade sau lipseşte în aproximativ un 
„sfert din.. cazuri. Când este prezent, 


rintr-un. defect septal interventricular -mic 

. gi înalt situat, Când septul interventricular 
este intact, ventricolul stâng ia aspectul 
unei camere rudimentare, ca © crăpătură în 

- gunt în transpozitie, sau numai aorta este: în 

. dextropoziţie. Orificiul pulmonar poate fi 
, atrezic, stenozat sau bicuspid... Valvula 
aortic’. este: normală, dar poate fi atrezicá 
„saw. hipoplazicá, in timp ce ductul arterial 
a SIAP du^ “este patent în 80%. din cazun. Mai ‘pot 
Fig. 2.15. Tricuspida „călare” apare : coarctatie de aortă, arc aortic. drept 


i 


A ADN ] 


“majoritatea cazurilor. fiind hipoplazic in. 


... ventricolul stâng. comunică cu cel drept . 


'muschiul ventricular. Frecvent, vasele mari: 
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şi, aorta descendentă dreaptă. 
Rareori, atrezia mitralá se poate 
asocia cu  tricuspida „călare”, 
sau cu sindromul de inimă 
-stângă hipoplazică (stenoza aor- 
tică + ventricol stâng hipoplazic4 
+ fibroelastoza). Malformatia este 
de regulă rapid fatală în cursul 
primei luni de viaţă, 
1.3.6.3.2. Stenoza  mitrală 
este situaţia in care datorită 
unor anomalii ale valvulei 
mitrale, umplerea diastolicá a 
ventricolului stâng este 
stânjenită. Malformatia, mai ales 
cea izolată este rară, ea ieşind 
actualmente în evidenţă din 
punct de vedere epidemiologic, 
o dată cu impresionanta redu-- 
cere a frecvenței  stenozei: 
mitrale reumatice. . | ^ ^ 7 
Stenoza poate fi realizată 
uneori. printr-un - obstacol 
supravalvular realizat de un inel 
sau o creastă. circumferentialá - 
fibroasă, dezvoltată ^ pe fata’ 
atrială a cuspelor mitralei, care 
formează un diafragm deasupra: 
unei  valvule normale sai 
modificate. Leziunile” valvulare: ^ oise 7550 00 i 
propriu-zise constau (ca gi cele” câştigate): dintr-o ingrogare şi o- retracţie a 
cuspelor, cu fuzionarea comisurilor, aparatul valvular luând aspect de pâlnie, 
hamac sau -diafragm. Cordajele tendinoase sunt groase şi scurte, ele lipsind une- 
ori, când cuspele se ataşează direct. pe muşchii pilieri sau pe pereţii ventriculari. 
Spațiile dintre cordaje pot fi obliterate: de un ţesut fibros. Muschii pilieri sunt 
hipoplazici sau chiar. absenti. Uneori toate cordajele. converg spre un singur 
pilier, realizând valvula mitrală în „paraşută”. Destul de des, modificările val- 
vulare descrise produc pe lângă stenoză şi 'un grad de insuficiență mitrală. 
Ventricolul stâng este normal sau “uşor micşorat, în ‘timp ce atriul stâng şi 
cavitățile drepte, ale inimii sunt mult dilatate. In peste 60 % din cazuri, leziunile 
mitrale se asociază cu alte malformații cardiace. Sub numele de complex Shone 
este cunoscut complexul malformativ: inel supravalvular mitral mitrala in 
paragutá, stenoza subaorticá şi coarctatie de aortă, Au mai fost descrise asocieri 
cu: transpozitia de vase mari, ventricolul drept cu dublă ieşire, ventricolul unic, 
DSV, ventricolul stâng cu dublă intrare şi cu DSA. Această ultimă asociere, 
cunoscută sub numele de sindrom Lutembacher era realizată în trecut în special 
de stenoza mitrală reumatică, | | d 
1.3.6,3.3. Insuficienta mitrald. este situaţia în care, datorită unor anomalii 
ale valvulei mitrale, o parte din sângele expulzat de ventricolul stâng in sistolă, l 
se reîntoarce în atriul stâng. Anomalia se întâlneşte destul de frecvent, de obicei 3 
în asociere cu alte malformatii cardiace cărora le agravează prognosticul : , 
canalul atrioventricular comun, ostium primum, transpozitia corectată de vase 


mari, fibroelastoza  endocardică,- dilatarea anevrismală a atriului, sau a 
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Fig. 2.16. Diverse tipuri de atrezie mitrală 
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ventricolului stâng, stenoza mitrală, coarctatia de aortă, boala polivalvulară. - Mai . 
poate apare in disfunctiile mugchilor papilari ai inimii produse. prin: modificări 


„Totuşi, există cazuri în care insuficienţa mitrala. este principalul sau “singurul defect. 


NALA 


ie GHB OR 
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^ MITRALA 
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ke 


23 5071 Wig. 247, A. Prolaps de valvulă mitrală. B. Mitrala ,,calare” ` 
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fibinoidá. Aceleaşi modificări pot apare în cordajele afectate. Analiza 
colagenului indică lipsa colagenului de tip IH şi AB în timp ce colagenul tip I | 
se găseşte în cantități normale. ADITU ER Ap a pata PUE A 
. Complicatia cea mai frecventă este reprezentată de insuficiența mitralá. Uneori 
pot apare tulburări de ritm. Dacă mortalitatea (2,5 %) în formele obisnuite ñu 
diferă de mortalitatea generală, formele grave au un risc crescut pentru moartea 
subită (10,3 %). Incidenta» endocarditei infecțioase este diferit apreciată (1—10 
26), în timp ce accidentele ischemice cerebrale sunt rare (08 95). = 5 00. 
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Prolapsul valvulei mitrale se întâlneşte, în majoritatea cazurilor izolat, dar 724 a a 
este cunoscută frecvența sa mare în unele boli moştenite ale țesutului conjunctiv : | Ü 


sindrom Marfan, sindrom Ehlers-Daulos, pseudoxantoma’ elasticum. Alte boli în 
care a fost raportată incidenţa ridicată a prolapsului de valvula mitrală sunt os- 
teogeneza imperfecti, boala von Willebrand, hipertiroidismul, miotonia atroficá. 
În 37 % din cazurile. de prolaps valvular mitral se descriu asociaţii cu aite car- 
diopatii congenitale: ostium secundum (15 %), DSV, anomalie Ebstein, duct 
arterial patent, tetralogie Fallot, cardiomiopatie :hipertroficá. ^^ - : 
^ 1.63.5. Mitrala călare” (straddling): survine : wlt mai rar decât leziunca 
similară de tricuspidă. (Fig. 2.17...B) Defectul septal ventricular, care este 
obligator, este situat în regiunea anterioară. Ventricolul stang este ceva mai mic 


decât cel drept. Frecvent se asociază ventricolul drept cu dubia ieşire. 


stâng), La sfârşitu 


interior priiitr-un. p 


Deplasarea canalului “atrioventricular, pe cale de-divizare prin mugurii en- 
docardici . (vezi), spre, dreapta; il face s&.compnice acum cu ambi ventdcoh, i 


prefigurându-se “camerele de adimisie iale “acestora; care’ vor Ñ separate prin 
apozitia  aşa-numitei porţiuni de “admisie; a septului- interventricular, care se 
dezvoltă deasuprá şi“ spre.’ înapoia “septului . trabecular. Concomitent -foramenul 
bulboventricular se deplasează. spre. dreapta ajungând să fie plasat inire camerele 
de admisie si apical trabecular’ ale ` ventricolului.. drept, Cei doi ventricoli 
comunică. acum printr-un alt orificiu : foramenul ‘interventricular primay, delimitat 
în jos de marginea superioară a septului interveutricular (porţiunea trabeculară t 
de admisie — reunite), iar in sus de repliul infundibuloventricular. | 


y 


Prin procesele de diviziune conotruneală (vezi) si respectiv de rezorb(ie a 
repliului infundibuloventricular, foramenul interventricular primar se bi poe a 
spre stânga, ajungând să fie plasat între camerele de ieşire, şi apical mba ah 
ale ventricolului. stâng, între: cei doi ventricoli apărând acum ee in er 
ventricular secundar, delimitat în sus de septul infundibular, iar în jos de septul 
interventricular, |... 0 70 : ped SRA LAN altars iens 

— n fine, foramenul secundar se închide printr-o proliferare fibroasă a mbgurilor 
endocardici aírioventriculari. —. numită septul membranos, care: separă camera de 
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SEPT INTERVENTRICULAR 


Fig. 2.18. Embriogeneza ventriculară . . 


ieşire a ventricolului stáng de porțiunea caudală a atriului drept. Mai târziu, insertia 
cuspei mediale a tricuspidei pe faţa dreaptă a septului membranos, îl imparte pe 
acesta într-o portiune caudalá interventriculará si una cefalicá atrioventriculară. 

`~- 1.3.7.1. Defectele septului interventricular. : 

Ca leziune izolată, anomalia reprezintă circa 20% din toate cardiopatiile 
congenitale. DSV se poate asocia cu alte malformatii ca: coarctatia de aortă, 
absenţa istmului aortic, duct arterial patent, anomalii ale mitralei. În fine, 
anomalia poate face parte din cardiopatii congenitale complexe ca: tetralogie 
Fallot, trunchi arterial comun etc. Există numeroase clasificări, cea pe care o 
urmăm (Fig. 2.19.) fine seama de faptul că embriologic septul interventricular 


» 
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DEFECTE 
MUSCULARE . 


a, INFUNDIBULAR 
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i 


Fig. 2.19. Diverse tipuri de defect septal ventricular 
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are mai multe componente: septul 
trabecular (care separă camerele 
trabeculare ` ale celor două 
ventricole) ; septul de admisie 
(care separă camerele de intrare- 
ale celor două ventricole), în con- 
tact cu orificiile atrioventriculare 
şi în special cu valvula tricuspidă 
septală) ; septul infundibular (numit 
şi „conal”, care separă camerele de 
ieşire ale celor două ventricole) şi 
septul membranos (la întâlnirea 
celorlalte trei formațiuni, care 
separă în porțiunea sa superioară 
atriul drept de ventricolul stâng, 

iar în porţiunea inferioară, cele 

două ventricole). : ^ © 


" B 


1.3.7.1.1. Defectele - septului 
membranos sunt cele mai frec- 
vente reprezentând până la 70% 
din DSV. De obicei, lipsa de 
substanţă  . depăşeşte .. suprafaţa 
strictă a , septului . membranos, 


extinzându-se = spre- “una: din . 
celelalte trei componente, fapt . > 


pentru care este folosit. şi ter- 
menul de defect. perimembranos ` 
(Fig. 2.20.) şi o subclasificare în. 
functie. de  directia  extinderi. 5000000052 0002 Sn 
Importanţa recunoaşterii defectului ca: perimembranos, indiferent de direcţia ex- 
tinderii, este reprezentată de. faptul că axul principal al sistemului de conducere 
atrioventricular. (fascicolul.. His) se-- găseşte în contact cu marginea. lui 


. Fig. 2.20 Defect de sept ventricular perimembranos 


posteroinferioară. .. .....:. 


Un tip particular de comunicaţie, realizat prin intermediul unui defect în 
septul membranos: îl reprezintă: comunicațiile ,,ventricol stâng — atriu drept? 
încadrabile între formele parţiale de defecte ale mugurilor endocardici. Toate 
aceste comunicaţii se deschid la stânga sub. sigmoidele aortice posterioară şi 
dreaptă, în timp ce deschiderea la dreapta se poate face în mai multe feluri. În 
tipul I (cel mai rar) defectul este. redus ca dimensiuni şi se deschide deasupra 
cuspei septale a tricuspidei ; comunicaţie supraventriculard, care nu se însoţeşte 
de anomalii ale aparatului tricuspidian. In tipul IL (care reprezintă 2/3 din 
cazuri), defectul este mai mare gi se deschide în valvula tricuspida : comunicaţie 
intravalvulard şi sub aceasta: comunicaţie subvalvulară. Aparatul tricuspidian 
este întotdeauna anormal, fiind descrise fante şi perforatii în cuspa sepială, 
lacune comisurale şi forme bizare de cuspe.. | t$ 


` 1,3.7.1.2. Defectele septgle trabeculare sunt localizate spre vârful inimii - 


| (apical), fiind adeseori multiple, în formele extreme septul muscular luând. un 


aspect cribriform. În sistolă, dimensiunile acestor comunicaţii scad, după cum, 
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E 


ele 'se miogorcază de obicei cu. várst 
fascicolul His. 


eb. 41:3. Defectele septului de admisie sunt numite - Şi detid potrie: 


paratricuspidiene şi „de tip canal atrioventricular”, “deşi aparatul - valvular | 


atrioventricular este normal. Se pot extinde anterior spre septul trabecular, sau 


în sus spre septul membranos, fiind ` mascate adeseori, de cuspa septală - mo 


tricuspidei. Relaţia lor maon este cu fascicolul. His, care trece la marginea lor 
anterosuperioari. 

:1.3.7.1.4. Defectele sébtului infundibular. se deschid la dreapta sub. instil 
pulmonarei, dar relaţia! lor principală este la stânga, unde se deschid în contact 
cu inelul aortei, favorizând prolapsul sigmoidei aortice drepte. Acest. tip. de 
defect este mai frecvent în Extremul Orient si. este responsabil de asocierea, unei 
insuficiențe aortice ; sindromul Laubry: -Pezzi, care modifică defavorabil prognos- 
ticul. În afară de sigmoida dreaptă, ‘care este elongata, “angajându-se in defectul 
septal, mai pot. apare fenestrări, interesări difuze, sau “chiar sie dota ue ale Sigs 
moidei posterioare sau chiar ale întregii valvule., + 

Aproximativ 40 % - dintre: DSV. Sunt de dimensiuni. citez motiv pentru 
care şuntul stânga- dreapta, căruia îi dau: naştere, este minim sau moderat. „Aceste, 
defecte sunt in general. bine . “suportate, i intervenția .. “chirurgicală -fiind 
contraindicată.: Multe. dintre ele se. închid. Închiderea unui. defect Septal. se poate, 


» 


realiza in mai: “multe: feluri... Defecielt i = LT trabecular se închid prin.. 


creşterea Si. ` eventual . ; hipertrofia 
perimembranoase - pot fi acoperite. de 
ale septului. membranos, cu: fi nsecutivá. Un alt meca: a 
întâlnit. în câteva situl, este. aderarea pei septa. alei: i ei spiel Ja defect ^. 
d efectului permit un gunt stánga-dreap- 


. Defectele. | . mici 


wind pu pati tea. eae ana. : atinge circa::20 % din aceste “cazuri; mai ales 


iat primul an de viaţă, prin insuficienţa. cardiacă” saw complicații bronhopul- 


^jnonare. În 5 % din-aceste cazuri” situaţia “Clinică se: ' ameliorează - prin- aparitià 


unei stenoze infundibulate. ‘subpulmonare, ` Care: reduce” 'guntül- stânga-dreapia. Un 


mufnár- “redus © “al: cazurilor: së. aracterizează ^printio ^ hipertensiune- pulmonară 


importantă, ce determină. apariţiă” uriei: “arteriopatii- „pulmonare "obstructive, suntul | 
se: inversează: : devenind” -dreapta-stânga” si^ apare” cianoza. "Exceptional, àceste 


cazuri pot fi. congenitale, “restul reprezintă evoluţia spontană defavorabilă ^a: 
defectelor mäti, modificările ‘instalandusse : dupá'várta dé doi ani, nu rareori în 
adolescenţă sau în vârsta! adultă, JSt deseris este cunoscută sub numele de- 
pé i Ei senimenger. - wi a e 

‘Prin’ cótiunicatii * antéréritticildie" cu. phtián pidiera se sidelăg: didücile in 
care se asociază ' o "stenoZÁ congenitală - 4 căii de ejectie a ventricolului drept, 
care conferă ‘Oo oarecare protecţie pulmoniră. Spre deosebire de tetralogia Fallot; 


suntul “este” predominant ‘stanga- -dreapta. ` Stehoza este: rareori” valvulară, fiind’ 


localizată dé obice la infundibul. Alteori, stenoza pulmonară este cágtigatà prin 


„Bipertiofia infundibulului sub influenţa hipertensiunii vetitriculare. “Destul de des, 


crosa aortei esie la dreapta: "Prognosticul éste in general bun, *riscul principal 
fiind progresiunea stenozei'. şi. evoluția” Spre o tétfalogie Fallot, ce T pone fi 


preîntâmpinată prin intervenţie chirurgicală, - 


"O corüplicatié de teniut a DSV este endocardita infecțioasă. | 
14.372  Anevrismul | septulul ' membranos - i esté o. evaginare ` a _sepiului 


| membranos orientată de “obicei s spre cavitățile drepte. Uneori, examenul pe cor- 


a şi adeseori. se “închid. Nu au relaţii cu 


dezvoltă. fenomene de. hipertensiune € 
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dul exsanghinat evidenţiază “numai un sept membranos subțire, .sub tensiune, 


anomalia. fiind vizibilă doar angiocardiografic. Alteori, punga anevrismală poate 


atinge 2-3 cm diametru, coletul acesteia fiind plasat sub. inelul valvular. aortic, 


fapt: ce favorizează . prolapsul valvular şi apariția unei insuficiente aortice. 
Leziunea poate fi congenitală, situaţie când septul interventricular este, închis, iar 
bombarea anevrismului se face spre atriul drept. Se asociază anomalii, ale .cuspei 
septale tricuspidiene, care este îngroşată gi aderă uneori. la sacul ;anevrismal 
producând o insuficienţă tricuspidiană. Adeseori, .anevrismul septal este câştigat, 


el formându-se la nivelul: unor, vestigii ale. septului - membranos. (în DSV. 
membranos) la care eventual aderă cuspa septală a tricuspidei. Anevrismul astfel - 
format,  bombează în ventricolul. drept, stenozând. camera de “ieşire a acestuia, 


reuşind pe de altă parte să închidă parţial sau total orificiul. de comunicare 
interventriculară. Rareori, un anevrism septal de. dimensiuni “mari, bombează la 
suprafaţa inimii între. aortă şi artera pulmonară. Există. şi cazuri in care anevris- 
mul bombează spre ventricolul. stâng, : producând, stenoza: camerei: de. ejectie, 
situaţie care se asociază, cu. transpozitia. de vase mari." Anevrismul -apare relativ 
frecvent. pe: transpozitie corectată. de :vase;:mari. -Dintre complicațiile posibile se 
citează : endocardita infectioasá, emboliile. şi: tulburarile de.ritm: şi. de conducere, 
în special. blocurile: atrio Oed e ete, phe i 
:1:3.7.3.... Ventric: 


1^ 2 = r —À 


‘din malformaţiile -cardiace. 
embriogeneza: şi clasificarea 
-« cor triloculare . biatriatum, 

ră (Fig. 221)..:- 2. 


"masa ventriculará este ocupată i 

- principal de . 0... singură cavitate, 
care primeşte, atât valvula „mitrală 
cát şi: tricuspida ; (permeabile - sau. 
„Călare”), = sé 


Ld 


minat. Camera. ventriculará ac- | 
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diverticol sau punga trabeculată, poate fi 


infundibulară, sau poate lipsi i în ti i 
eri n al a a ers ales în tipul nedeterminat). Cele două camere 
aise » ) Se poate stenoza, sau chiar oblitera. Poziţia 
lor două camere diferă după tipul malformativ. În ventricolul unic de ti 
stâng, “air bi accesorie este totdeauna E 
ventriculare, în poziţie anterioară, sau anterior-dreaptă dacă aorta d 
ta, în poziţie anterior-stângă dacă aorta este la stânga gi netul inimi. PA 
dreapta, „respectiv în poziţie stângă sau posterior stângă, dacă aorta este la 
stânga şi apexul inimii este la stânga. În ventricolul unic de tip drept, camera 
accesorie este totdeauna în jumătatea inferioară a masei ventriculare şi aproape 
întotdeauna în situaţie posterioară. În tipul nedeterminat nu există cameră ac- 
cesorie. s 
Alte anomalii. În 85% din cazuri, vasele mari sunt în transpozitie (tipul 
drept şi tipul stâng fiind în proporții egale). În ventricolul unic de tip drept am- 


constituită numai din porţiunea 


bele vase isi au originea în camera principală, cea accesorie fiind o pungă 
(diverticol) trabeculată. În Ventricolul. unic de tip stâng, aorta îşi are de obicei 
Orlginea in camera accesorie, iar pulmonara in-camera principală. Mai rar, artera 
pulmonară sau ambele artere au originea în camera accesorie, sau în fine, am- 
bele artere îşi au originea în camera principală. Poziţia relativă a celor două 
artere va depinde. de tipul. de origine. În 15% din cazuri, vasele mari au 
origine normală şi atunci “când ventricolul unic este de tip stâng, se vorbeşte 
despre „inima Holmes”. În ventricolul unic de tip stâng -fără transpozitie sau cu 
transpozitie şi aortă la stânga se asociază ¿stenoze ale căii pulmonare, în timp ce 
în cazul ventricolului unic. de tip stâng cu aorta la dreapta coexistă stenoze ale 
căii aortice (hipoplazie de istm, stenoze subaortice). Întoarcerea venoasă si sep- 
tul interatrial sunt de obicei normale. În sindromul Ivemark se asociază însă 
anomaliilor descrise o întoarcere : pulmonară anormală totală $i un atriu. unic. 
Rareori coexistă atriu unic. cu -ventricol unic (inima biloculară). Valvulele 
atrioventriculare sunt de obicei bicuspide, mitrala fiind adeseori hipoplazică sau 
chiar atrezică.. În aproximativ un sfert din cazuri, se găsesc şi alte anomalii ale 
aparatului valvular atrioventricular, cum ar fi fante; orificii accesorii, insuficienţa 
valvulară. Țesutul de conducere are o topografie variabilă în funcţie de tipul 
malformativ. În tipul stâng, nodulul atrioventricular “posterior normal este 
hipoplazic şi nu este conectat cu fascicolul His, câre este legat de un nodul 
situat în regiunea anteroinferioará a septului interatrial. În tipul drept, poziţia 
este normală. În tipul nedeterminat, poziţia este variabilă, de obicei anterioară. 

Prognosticul anomaliei este sever, 50%. din cazuri decedând în primele şase 
luni de. viaţă, indiferent de tratamentul aplicat. e 

1.3.7.4. Hipoplazia ventriculará dreaptă izolată este o anomalie rará, de 
„gravitate variabilă, care are in 50% din cazuri un caracter familial. Ea se 
datoreste lipsei de dezvoltare a camerei trabeculate a ventricolului drept, care 
are un perete de grosime normală (spre deosebire de boala Uhl) şi o cavitate 
redusă, Coexistá o comunicaţie interatrială, fie de tip foramen ovale „forţat , fie 
mai rar de tip ostium secundum, responsabilă de un gunt dreapta-stánga şi de 
apariţia cianozei. : "Me M | bo 
. Hipoplazia ventriculará dreaptă se mai asociază in sindromul „hipoplaziei ini- 
mii: drepte” cu atrezia tricuspidiană, atrezia sau stenoza pulmonară cu sept u 
ventricular intact, Alte asocieri sunt cu; defectul de sept ventricular, tricuspida 
„călare”, transpozitia completă de vase mari. N, 
[ 13,75. Pip plazia P nimii stângi este o anomalie: gravă care se 


: tac z . 34 e nut i i: Ivula ` 
terizează prin dezvoltarea insuficientă a următoarelor structuri : val 
CALARE LI p şi aorta ascendentă (Fig. 2.22.). Gradul | 


mitrală, ventricolul stâng, orificiul aortic | 
de interesare al fiecăruia precum şi modul lor de grupare conduc.la un larg 
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în jumătatea superioară a masei | 
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| INV STING! a, B,C, D). | ale 


E 220, Diverse tipuri de  tipoplazie « a “inimii i sting tri 

spectru - lezional, diferitele situații 'anülomoclinice. având. în' comun EA 
ventricolului stâng de a. „asigura. debitul sistemic, funcție preluată de ventricolul 
drept prin intermediul arterei pulmonare şi al canalului arterial. Anomalia 
reprezintă ceva mai mult de 1 46.din toate- malformatiile cardiace şi -10—25 % 
din malformatiile ' ce dau simptomatologie. in primele zile de viaţă, constituind 
principala cauză de deces prin insuficienţă: cardiacă la nou-născut. Unele studii 
sugerează transmiterea, autosomal dominantă a formelor ei majore (vezi). 

. Valvula mitrală este totdeauna subdezvoltată, inelul valvular fiind hipoplazic 
şi adeseori obstruat printr-un diafragm. (atrezie: mitrală).. Uneori aparatul valvular 
are arhitectura normală, dar este (foarte mic (hipoplazie mitral), determinând o 
stenoză importantă. 

Ventricolul stâng prezintă grade. diferite: de hipoplazie, mergând până la 
aspectul unei fante vestigiale, uneori dificil de găsit în grosimea peretelui stâng 
al unei cavităţi ventriculare, ce pare la prima vedere unică. 

Orificiul aortic este de regulă atrezic, prezentând un diafragm ce obliterează 
total un inel de calibru rodus; Alteori; aparatul valvular este e hipoplazie; stenozat, 
dar permeabil. - 


. Aorta ascendentă este hipoplazică, redusă la un mic cordon aşezat in | 
spatele şi la dreapta arterei pulmonare, care este voluminoasă. Aorta îşi reia. 


calibrul în porţiunea orizontală. La aceste leziuni de bază, care sunt prezente în 
grade şi combinaţii diferite, se mai pot asocia şi alte anomalii. 


„Atriul stâng este mic, cu perete foarte gros hipertrofia musculaturii sale 
prelungindu-se şi în pereţii venelor pulmonare. 9096 din cazuri, există o 
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comunicaţie interatrială de tip foramen ovale sau ostium secundum. În ca; il 
în care septul interatrial este intact prin sudura, anormală a valvulei Vieusseds 
el proemină anevrismatic spre atriul stâng. Circulația sângelui se face, fie prin 
structurile inimii stangi, care sunt partial permeabile, fie pe una diMarmitomele 
Cai: atriu stâng-sinus coronar, sinusoide miocardice drenând în sinusul coronar, 


sau intoarcere venoasă pulmonară total anormală. În unele forme este prezentă o - 


comunicare interventriculară. Structurile inimii drepte (atriu, tricuspidă, artera 
pulmonară) sunt dilatate şi/sau hipertrofiate. Canalul arterial este permeabil. Se 
mai pot asocia anomalii ale venelor sistemice sau anomalii ale arterelor 
'coronare. ee oe, a QU UP pd 
unele forme anatomoclinice de hipoplazie a. inimii stângi domină o 
anumită leziune, motiv pentru care ele pot fi descrise ca atare : atrezie aortică, 
atrezie mitral, atrezie mitroaorticá. Realitatea  faptică prezintă însă leziuni com- 
binate. Cel mai frecvent se întâlnesc concomitent leziuni grave în toate com- 
ponentele : atrezie aortic’, ventricol stáng.virtual, atrezie sau hipoplazie mitrală, 
hipoplazie marcată: 'a: aortei. ascendente. In. asem 
comunicare interatrialá, iar septul interventricular’ este. intact. În formele inter- 
mediare, la hipoplazia importantá-a ventricolului stâng $e: pot asocia: atrezie 
aorticá, mitral’ permeabilă, comunicaţie. interventriculară şi fibroelastozá, sau 
atrezie mitrală -cu stenozá  aorțică. Aorta ascendentă este în toate aceste cazuri 
extrem de..hipoplazică.: La: limita “sindromului: se situează formele minore, cu un 
ventricol stâng „uşor; hipoplazic, alături de care toate structurile inimii stângi sunt 
permeabile, dar stenotice (septul interatrial poate: fi intact), sau însoţit de atrezie 
„mitrală cu orificiu ‘aortic: normal şi comunicare interventricular’, sau în fine, 
ventricol stâng ugor-hipoplazic, cu atrezie aorticá, mitralá permeabilă: şi defect 
de sept ventricular.. Gradul: de hipoplazie al aortei ascendente depinde de gradul 


de hipoplazie al-inelului aortic.- ^: eds du MN LA 
- -. Prognosticul este. foarte sever. Formele grave supraviețuiesc: ore sau zile, 
cele mai puţin severe pot “supravieţui săptămâni sau câteva luni, mai ales când 
există o comunicaţie, interventriculară. i Pie LR QUITE 


eU 


— s Dezvoltare.: După fuziunea: mugurilor atrioventriculari, sângele "care pătninde 


.' Qn. ventricolul-stáng prin “canalul atrioventricular’ stâng, este “ejectat’ -prin 


foramenul: interventricular in-portiunea dorsálá- a orificiului ‘bulbar, în timp ce 
 fluxul sanghin ejectat. de::ventricolul:drept-ocupá “porțiunea ventrali a. acestui 
"orificiu .(Fig. 2.23.).“ Intersectarea':celor. două curente“ sanghine determină pentru 
fiecare: din ele o ; mişcare: în: spirală:în 'sensul: acelor de ceasornic, pe măsură ce 
străbat bulbul şi trunchiul pentru: a*ajunge “la “nivelul sacului aortic, aşa încât 
ocupă porțiunea- ventrocefalică, in timp ce curentul sanghin “provenit din 
ventricolul drept ocupă portiunea: dorsocaudală -a. săcului aortic. Datorită, acestui 
fenomen, se» creează pe traiectul bulbului_ şi trunchiului anumite spaţii moarte 
(lipsite de flux sanghin semnificativ), în care “cresc muguri 'parietali, sub forma 
unor. creste. La nivelul jonctiunii bulbotruncale (locul de formare al viitoarelor 
valvule semilunare) ele sunt: situate 'la dreapta şi la stânga, pentru „ca la nivelul 
sacului aortic să ocupe o poziţie stângă şi dreaptă (după ce au efectuat o Dele 
. de 180°). Crescând spre lumen, cele două creste : fuzionează treptat, începând in 
. porţiunea distalá, şi dau. naştere. aortei ascendente, respectiv. arterer pulsus. 
La nivelul bulbului se vor. delimita: .o -porțiune ma! mare — infundibu 
ventricolului drept si una mai mică — vestibulul aortic. Acestea -vor a spre 
treptat spre cei doi ventricoli devenind.. parti, componente. ale goesta. bore 
inferioară” a septului bulbar va deveni. porțiunea- infundibulară a. sep inter- 
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STENOZELE CAll PULMONARE (A, B, C) 


“Fig, 2.24. Diverse variante ale stenozei căii pulmonare. . 


După o evoluţie mai îndelungată poate. apare o fibrozá miocardică ventriculară 
dreaptă. Uneori se asociază şi o hipertrofie miocardică stângă. În unele forme 
anatomoclinice se poate asocia un gunt stânga-dreapta realizat fie la. nivelul unui 
canal arterial, fie printr-un ostium secundum.. Sub denumirea. de trilogie Fallot 


se înţelege asocierea la o stenoză pulmonară valvulară strânsă a unei hipertrofii . - 


ventriculare 'drepte şi a unei comunicaţii interatriale, mai des de tip foramen 
ovale „forțat? sau alteori de tip ostium secundum, cu gunt dreapta-stânga şi 
apariţia cianozei şi a insuficientei ventriculare drepte. | | ? 
| 1.3.8.1.2. Stenozele subvalvulare. Cu exceptia unor cazuri extrem de rare, in 

care există un diafragm subvalvular fibros sau membranos, stenozele de la acest 


nivel sunt de natură musculară. sau fibromusculară, putând fi situate la nivelul - 


infundibulului (stenoze infundibulare), sau în plin ventricol drept (stenoze 


medioventriculare). | | Ni 
a. Stenoza infundibulard congenitală este foarte rară (1,5—3 6 din toate 


stenozele pulmonare) rezultând din devierea capătului inferior al septului spiral - 


(vezi), fapt ce duce la micşorarea diviziunii anterioare a bulbului. Ea se poate 
asocia cu o stenoză valvulară pulmonară. Când stenoza infundibulară este 
strânsă, se poate constitui, prin dilatare poststenotică, .o cameră subvalvulară, 
între sediul stenozei şi valvula pulmonară. Despre majoritatea cazurilor de 
stenoză infundibulară, se crede însă, că sunt secundare (câştigate) ca urmare a 
hipertrofiei musculare, într-un defect de sept ventricular care s-a închis, sau ale 
. cărui vestigii se mai pot găsi. | | | 
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b. Stenoza medioventriculară izolată este foarte rară, fiind produsă de o tul- 


burare a încorporării bulbului cardiac în ventricolul primitiv. Ventricolul drept 
este, parţial sau complet, subîmpărțit în două camere (ventricol drept bicameral) 
una proximală — de presiune înaltă si alta distală de presiune joasă, prin benzi 


musculare aberante. De cele mai multe ori, stenoza medioventriculară se 


asociază „cu alte anomalii ca: stenoza valvulară pulmonară, comunicarea 
interventriculară, comunicarea interatrială, stenoza subvalvulară aorticá. De 
remarcat că stenozele subvalvulare ale căii pulmonare se mai pot realiza in: 
tetralogia Fallot şi alte cardiopatii congenitale cianogene complexe, hipertrofia 
septală asimetrică  (cardiomiopatia . obstructivà biventriculară sau exclusiv 
ventriculară dreaptă), anevrismul septului membranos, formaţiuni valvulare ac- 
cesorii bombánd în ventricolul drept etc. | 

1.3.8.1.3. Stenozele rad Hiis (ale arterei pulmonare), numite şi 
coarctatii ale arterei pulmonare apar ca anomalie cardiovasculară izolată într-o 
treime din cazuri. Majoritatea cazurilor se: asociază cu: stenoza valvulară 
pulmonară, tetralogie Fallot, stenoza aortic’. supravalvulară, comunicaţie 


interatrială, comunicaţie interventriculară. Sunt cunoscute asocieri cu: sindromul | 


Marfan, sindromul Ehlers-Danlos, embriopatia rubeolică, sindromul Williams- 


Beuren, hipoplazia căilor biliare intrahepatice. Morfologic, stenoza poate fi 


rareori realizată de un diafragm ` membranos, ea îmbrăcând cel mai adesea 


aspectul unui segment hipoplazic, cu lumen “strâmt şi perete gros, în media 


căruia pot apare depozite de calciu. Stenoza poate fi unică sau multiplă, 
localizată pe trunchiul arterei pulmonare supravalvular sau la bifurcatie, pe 
ramurile principale sau pe ramurile ‘periferice (in special lobare pulmonare). Uneori 
se realizează aspectul de hipoplazie globală a arborelui arterei pulmonare, alteori 
una din ramurile principale. lipseşte (agenezie), iar cealaltă prezintă stenoze. 
Poststenotic, peretele vascular este. dilatat si subţire, de tip venos. 2 
1.3.8.2. Atrezia pulmonară este anomalia în care calea pulmonară este com- 

„plet obstruată (Fig. 2.25). Locul obstnicfiei poate fi la nivel valvular (diafragm 
membranos sau muscular), la nivel infundibular (banda musculară), sau supraval- 
yular, pe trunchiul arterei pulmonar. sau peoramile principale. Anatornochinic. se 

lizează două variante importante: cu sept . ^^ — 
interventricular intact, sau nu... ^ a 

~ a. Atrezia pulmonară cu sept inter- =< 
ventricular intact are, de. obicei obstacolul; ' — 
situat la nivel valvular. Ventricolul drept poate . : 
fi uneori (20% din cazuri) de dimensiuni ^- 
obişnuite sau chiar dilatat, dar de cele mai: A 
multe, ori: este redus la o cavitate foarte mică > - 
ce contine adeseori un tromb. Frecvent, există - 
veritabile fistule, pe . traiectul - sinusoidelor ~ 
coronare embrionare, + ce. leagă. cavitatea .- 
ventricolului drept cu. arterele coronare, care - 
sunt tortuoase gi dilatate, permiţând circulaţia 
„contracurent” a sângelui ventricular drept spre 
aortă, Artera pulmonară este redusă în dimen- _ 
siuni (spre deosebire de stenoza pulmonară),  . 
circulaţia pulmonară depinzând de süngele 
venit prin canalul arterial, care este patent, 
larg, alungit şi încurbat. Ramurile pulmonare AGS 
sunt reduse la număr gi au peretele; foarte C E em 
subţire. Tricuspida este de regulă inșuficientă, ATREZIE PULMONARĂ 
putând fi malformată (anomalie | Ebstein). 
Foramenul oval este „forţat”.. .- tL HM 


u ag 


Fig. 2.25. Atrezia pulmonará 
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1.3.8.4.1. Srenoxdle: valvulare sunt cele mai frecvente, reprezentánd c circa: 70 Dj, 
din stenozele aortice. Există. o: netă predominanta la sexul masculin (3 — 4 / 1), bs 


în timp ce 10— 20 % din cazuri se asociază cu alte. anomalii cardiace. io. 
Tnelul valvular aortic este de cele mai multe ori- de dimensiuni. obişnuite. 


Stenoza poate fi realizată prin sudarea comisurilor unei valvule cu trei Sig- 
moide, cu două sigmoide (vezi), sau printr-o valvulă monocomisuralá cu. orificiu 
excentric. Alteori, aparatul valvular este: »mediferentiat”, luând aspectul unui © 


diafragm sau al unor muguri’ valvulati groşi, cu aspect’ mixoid, ripizi, 
distorsionati. Acest ultim aspect corespunde denumirii de displazie valvular 
aortică şi apare rareori, de obicei în cadrul: sindromului Noonan. © 

Segmentul . aortic. poststenotic “este: dilatat şi, prezintă leziune „de jet”. 
Ventricolul stâng este’ hipertrofiat, prezentând leziuni ischemice, infarct suben- 


docardic, sau fibroza Posie „Moartea subită este, frecventă în cmd 


cazuri. 
4.3.84. Stenaséle sübvalvulare réprezittx, 20 % da stenozele aortice, circa 


10 % din cazuri fiind reprezentate de formele familiale. Într-o proporţie. de 25- 
60% din cazuri (în funcţie de: serie) se'pot asocia alte malformații cardiace : 


comunicare interventricular’, ‘canal. arterial: patent, coarctatie aortică, malformații 


mitrale.: Rareori, stenoza’: 'subvalvulară : face parte dintr-un. complex. polimalfor- - 


mativ. Pe baza: caracterelor: functionale stenozele. subvalvulare- se. Arpa in mai 
multe tipuri: —. "um p 
.8.-Tipul fix. Stenoza poate. fi 
apare o meinbranăseinilunară | “ancorată ‘pe: peretele- septal: ventricular’ şi pe -baza 


; 1 cuspei anterioare a mitralei,. având: “relaţii. 'strânse cu una. dintre. sigmoidele aor- 
- tice. Se realizează astfel o- stenoză: “uşoară, relativ bine: suportată. : Alteori. există. 


un veritabil: tunel fibromuscular: situat: sub. valvula. aortică; realizând o -stenoză 
strânsă: Uneori stenoza este’. produsă : de 
- mitrale anterioare, "de -o <valvulad: comună 
E atrioventricular, ‘Sau de: alte? ‘anomalii- ‘Mitra 
b. Tipul- dinamic: Stenoza - este‘ datorit 
interventricular imediat sub. orific ‘aor 

denumiri :^—hipertrofie ^ septal etricá, = 


itrotricüspidiana- î in caz - de^ canal 


; stenoză = "subaorticá '  hipertroficá 


caii 3 
idiopatică, ' cardiomiopatie ' “obstructivă " “Bipertrofică © “si” “poate” apare în forme 
i, examenul. macroscopic. găseşte numai 0. 
nte; entricular.- .ca 0 amprentă a. cuspei. 


familiale -sau - nefamiliale. - "Uneori, - 
ingrogare - endocardicá - pe -septu 1 f 
anterioare a mitralei, cu care aceasta vine: in. contact în. Sistolă.: Examenul his- 
topatologic decelează.. fibre musculai „hipertrofice, cu traiect neregulat şi cu 
fibroza ._ interstitial4.” “Modificarea. ; Se^ p 
malformatii cardiace. „Există, şi cazuri în care stenoza combină. anomalii „fixe” 


cu anomalii , dinamice". 


..1.3.8.4.3.. Stenozele supravalvulare ANE a numai 10 % din stenozele aor- 
tice şi pot fi realizate de trei circumstanţe morfologice. Cel mai frecvent, 


stenoza este însoţită de o. dilatare în amonte şi una în aval, fapt ce a determinat 
asemănarea cu un ceas de nisip. Lainivelul stenozei există o aşezare neregulată 


„în mozaic” a unităţilor lamelare. Ceva mai rar, stenoza 'ia aspectul unui seg- 
ment cu lumenul îngustat şi perete gros ce afectează cea’ mai mare parte din 


aorta ascendentă, uneori leziunea extinzându-se în trunchiul brahiocefalic, 
carotidă, subclaviculará etc, Rareori, stenoza este realizată de un sept 


membranos perforat, situat în aorta as 
multiple; etajate” pot apare împreună cu retard. mintal, un facies caracteristic şi 


hipercalcemie în sindromul Williams-Beuren. 


1.3.8.5. Atrezia aortică poate apare izolat (Fig. 2. 27) sau - împreună cu ` 


leziuni. ale mitralei, făcând‘ parte din sindromul .de hipoplazie al inimii stángi 
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alizată, pA mai. imile firi, ca mai adeta 


inserţie - anormală (Septal) a cuspei . 


une igon: mikebe a j^ séptitüi 
Anomalia este cunoscută si sub alte 


poate. instala . şi secundar unei alte 


cendentă. Stenoze aortice supravalvulare - 
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(vezi). Aorta ascendentă este hipoplazică, 
fiind redusă uneori la un canal cu diametrul 
de numai 1-2 mm, prin care sângele circulă 
retrograd spre coronare. Arcul aortic şi 
ramurile sale sunt normale,  irigatia 
depinzând de patenta ductului arterial care 
este de obicei larg. Ventricolul stâng are 
aspecte diferite : — în caz de atrezie mitrală 
este redus la o pungă trabeculară, —în caz 
de stenoză mitrală este hipoplazic în grade 
variate, prezentând în plus leziuni de 
fibroelastoză, — când mitrala este permeabilă 
şi coexistă o comunicare interventriculară, el 
poate fi de dimensiuni normale. Întoarcerea 
venoasă pulmonară este dirijată cel puţin 
parţial (în funcţie de starea anatomică a 
amitralei) spre atriul drept, prin intermediul 
Se | . unui foramen oval forțat”. Atrezia aortică 
dapi SR este cea: mai frecventă anomalie cardiacă 
ATREZIE AORTICA AORTICĂ „fatală la nou-născut (în numai câteva zile) 

Fig. 2.27. Atrezie aortică “şi la mort-náscut. | 
P >> 5 - 1.3.8.6. Bisigmoidia aortică este o 


anomalie frecventă, fiind prezentă la 25 din indivizi (Fig. 2.28). Ea poate. 


apare izolat, sau se asociază cu alte malformatii: coarctatia de aortă (20 —60 % 
din cazuri), hipertrofia septal’ asimetrică, forme fruste de sindrom Marfan. De 
cele mai multe ori, la copil, bisigmoidia este latentă gi perfect tolerată. În timp 
se pot produce depuneri calcare sau leziuni: endocardice (reumatice sau septice) 
cu depuneri secundare de.calciu, fapt ce determină la adultul în vârstă stenoza 
sau mai rar insuficienţa aortici. Ceva mai rar,-comisurile celor două sigmoide 
sunt sudate, fapt ce produce o stenoză aortică congenitală (vezi). Foarte rar, se 
poate produce o insuficienţă aortici. În bisigmoidia „adevărată”, cele două sigmoide 
sunt de talie egală, cu comisuri ce se prelungesc până la inel. În bisigmoidia falsă, 
una dintre sigmoide este “mai mare, purtând -uneori pe fata aorticá un rafeu 
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Fig. 2.28. Bicuspidie aortică cu endocardită “vegetantă -supraadaugata 
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fibros, martor al unei suduri comisurale. Cele două sigmoide pot fi aşezate una 
lângă alta, în plan frontal, fiecare având câte un ostium coronar, sau ele sunt 
„aşezate anterior şi posterior, cu cele două orificii coronare în sinusul anterior. 

. 1.3.8.7. Anevrismul sinusului Valsalva este o pungă care se dezvoltă la 
baza unuia (sau mai multor) dintre cele trei sinusuri Valsalva, spre una din 
cavitățile cardiace. El nu există la naştere, congenitală fiind disjunctia dintre 
media aortei şi inelul valvular aortic, care permite hernia eretelui, fapt ce se 


întâmplă rareori la sugar, mai frecvent la adolescent şi adultul tânăr, în special : 


la sexul masculin (4/1). În 75% din cazuri, originea este în sinusul aortic 
drept, in 20% din cazuri anevrismul ia naştere în sinusul posterior, în restul 
cazurilor, originea sa este in sinusul stâng, sau concomitent in două sau chiar 
toate trei sinusurile. În funcţie de origine, anevrismul poate lua diferite direcţii 
deschizându-se in: ventricolul drept, atriul drept, mai rar în artera pulmonară, 
ventricolul stâng, atriul stâng, pericard (între aortă şi atriul stâng), sau chiar diseca 
septul interventricular. Se poate asocia cu: comunicaţia interventricular’ (25 % 
din cazuri), bisigmoidia aortei, comunicaţia interatrială, coarctatia de aortă. 

. L3.8.8. Alte leziuni aortice. Insuficien(a aortică congenitală este foarte 
rară şi practic niciodată izolată. Ea se poate întâlni ca modalitate evolutivă în 
diferite anomalii ale valvulei aortice: fenestrări, .cvadrisigmoidie, bisigmoidie. 
Toate tipurile de stenoze aortice pot sta la baza unei insuficiente aortice, , în 
măsura in care produc deformări ale inelului valvular gi distorsiuni ale valvulei. 
Insuficienta aortic’. poate“ complica aproximativ 5 %. din comunicațiile inter- 
ventriculare. In fine, singura situaţie în care insuficienţa aortică apare de la 
naştere este tunelul aorto-ventricular. Este vorba despre o anomalie rară, ce 
stabileşte o: comunicaţie între aortă si ventricolul ‘sting ‘pe traseul unei artere 
coronare aberante. Orificiul “aortic se găseşte în peretele anterior al aortei 


deasupra orificiului: coronarei. drepte. De: aici, “printr-un segment intracardiac 
străbate septul ..conal: scurtcircuitánd © valvula: -aortică.. Rareori, o - leziune 


asemănătoare poate produce un.anevrism al sinusului Valsalva. | —— y 
1.3.8.9... Tetralogia » Fallot. reprezinta. circa: -10%. dintre. malformaţiile car- 
diace, fiind cea. mai . frecventă. malformaţie - cardiacă :cianogenă, întâlnită dupa 


vârsta de. doi ani. (Fig. 2.29). Nu există nici azi. o unanimitate de vederi în 


rivinta delimitárii cadrului -nozologic:.lezional.. Cele patru elemente descrise 
iniţial de. Fallot sunt: stenoza. pulmonară, comunicația’ interventriculară, poziţia 
„Călare” a aortei şi, hipertrofia. ventriculará, dreaptá...Dintre acestea, hipertrofia 
ventriculară dreaptă. este. secundară stenozei pulmonare, iar poziţia aortei nu pune 
probleme deosebite, deoarece o dată. cu repararea defectului septal ventricular, originea 
aortei devine normală. În acest „fel, elementele esenţiale. ale anomaliei rămân : stenoza 
pulmonară (de obicei infundibulari) comunicaţia. interventriculară (perimembranoasă 
cu extindere în septul infundibular), continuitatea fibroasă mitroaortici, iar din punct 
de vedere funcţional, un şunt dreapta-stânga exclusiv sau predominant. 
Stenoza căii pulmonare este, aşa cum am văzut, un element lezional 
esenţial pentru tetralogia Fallot, severitatea sa determinând prognosticul. Stenoza 
infundibulară este constantă, ea putând fi: jos situată în 40% din cazuri, situaţia 
în care infundibulul supraiacent este bine dezvoltat, iar valvula pulmonară este 
normală. În 35% din cazuri, stenoza este sus situată, cu infundibulul subiacent 
hipoplazic şi cu valvula pulmonară adeseori stenozată, în timp ce în 25% din 


cazuri, există o hipoplazie infundibulară difuză, asociată cu hipoplazia inelului 


valvular pulmonar şi uneori cu stenoza valvulară. Valvula pulmonară poate 
prezenta diferite anomalii : stenoză (2/3 din cazuri), bisigmoidie, atrezie, aplazia 
sigmoidelor etc. De remarcat faptul că dilatarea poststenotică a arterei pul- 
monare nu este atât de importantă ca în stenozele valvulare pure. Rareon, pot 
coexista stenoze proximale, la originea ramurilor principale ale arterei pul- 
 monare, sau distale, pe ramurile mai mici, eventual chiar segmente atrezice, mai 


ales pe ramura stângă. `° ` 
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j Comunicatia interventriculară 
. este largă, de tip perimembranos, 
„cu extindere în septul infundibular. 


ATENA. septal este plasat imediat sub ine- 
,. PULMONARĂ 


anterioară a sigmoidei posterioare. 
“Spre ventricolul drept el se PEE 
sub stenoza infundibulará si 


pele. anterioară şi septală ale tricu- 
| psy y, Spidel Rareori, există un al doilea 
n „defect: în. septul trabecular. 

„Poziţia dortei este frecvent: 


E d it modificati, dar i în, grade variate. În 
“HIPERTROFIE, “> 


VENTRICULARA - . general : aorta. este în antepozitie şi 
DRT, «in. Tofatie anterioară, aşa încât „că- 


lăreşte” defectul- septal. Poziţia 
„călare?, este cu atât mai importan- 


“99 


.. ^. TETRALOGIE FALLOT: 


Be eee 
Nie aes RS | m za defectului septal interventri- 
äl.: Unii: autori insistă” asupra 


poziţie: şi 'septare: a ceili’ inimii,* care are la un capăt tetralogia Fallot cu atre- 
jar la: celălalt; defectul "septal 


gradul devierii. anterioare, a "septului -conal : 
bres secunda 


“ce otic interventriculare, pe 


-hemiramura anterioară stângă. Aor- 


cidit s se află şi ramura, an ii prec 


ap ŞI] | 
ta ascendentă este în, general dilatată, jar “citculatia pulmonară. colaterală, de “ori 


pe aorticá este cu atât mai, importantă cu cât este mai severă anomalia. 
. Malformatii. asociate.. “Arcul, «drept apare în, 25% din cazuri şi împreună cu 


poziţia retroesofagiană ; a arterei ‘subclaviculare’ (stângă în acest caz, sau dreaptă: 
în caz de arc aortic stâng), pot, interfera in.unele. tipuri : de intervenţie chirurgi- | 


cală, (Blalock-Taussig). Principalele. anomalii coronariene, care se pot asocia. şi 
care. pot jena ventriculotomia. dreaptă sunt: originea arterei interventriculare- an- 
terioare din coronara dreaptă (5~7% din cazuri) şi artera coronari unică (3% 


din cazuri). Anomaliile întoarcerii venoase sistemice sunt rare, dintre ele, cava. 
stângă cu. dregaj. in sinusul coronar apare in 5-8%. din cazuri ; (mai. 


de. arc aortic dre t) si rareori este observată continuarea azigos. 
P) S ulmonará anormalá 


superioară, 
frecvent în caz on i sabora 
a venei cave inferioare. Rareori apare. o în garcere 

parţială, fie de. tip superior drept, ‘fie de, sindrom. Scimitar, Persistenta. canalului: 


arterial se asociază rareori. (2% | din cazuri), dar ameliorează tolerarea anomalii 
În. caz de arc aortic. drept, originea, sa este în. artera subclaviculará stângă. Pa- 
tenta foramenului c oval este prezentá in circa 2/3 din cazuri, dar o comunicare. 


I5 0 RUP ee 


“Spre ventricolul stâng, defectul 
aorta lul valvular aortic, fiind situat foarte 


CALME" aproape de porţiunea posterioară a 
Sigmoidei drepte si de porțiunea 


“spatele cristei, între aceasta şi cus- A 


^d cu cát anomalia este mai severă, - 
“în cazurile: “grave. ‘depăşind 50%. in 
majoritatea -cazurilor, simpla repa- 


| tei a’ Fallot se: realizează datorită. 
rotației, între cuspa mitral ‘aaterioatt! si la a stângă. "Există - autori care dé- - 
al. defectului. de'sep ‘ventricular - asociat Cu anomalie de 


entricular mp. in ine € 


inea Pos pozitie apropiată “de. marginea. inferioară a comu- 
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interatriald largă. cu sunt .dreapta o 
stânga este mai. rară, situaţie când.» 
se vorbeşte despre pentalogie Fallot. . 

“ Tetralogia Fallot. apare destul de: 
frecvent în trisomia 21. Ea se mai 
asociază- cu malformații digestive, 
În ciuda unor | 


„2 A PULMONARĂ 


poa pair G 


unchi arterial comun =. -= 


- infundibular. Inelul. truncal 
pre dreapta, rareori. spre stân- 
ula mitrali, dar este .despărţit de obi- 


cei de tricuspidá printr-un perete ‘muscular (plica ventriculo-infundibulari dreap- 
tă). Pe inel sunt plasate două până la şase sigmoide (în 2/3 din cazuri există 3 
in’ sigmoide ; in’ 7-8% din cazuri existi 2 


€ rare). Sigmoidele sunt 


sigmoide ; în 1/4 din cazuri existá:4 -sigmoide 
sigmoide ; cazurile cu 5-6, sigmoide sunt exceptional de: r 
rareori normale, fiind: de regulá-groase, cám „ “uneori polipoase, fapt ce de- 
termină stenoza orificiului in 1/4 din: cazuri, sau/şi insuficiența acestuia, mai 
ales în caz de bi- sau quadrisigmoidie. Anomalii de origine şi distribuţie ale co- 
ronarelor apar in 30-45% din cazuri. De regulă, există: două ostii coronare, unul 
posterior pentru coronara stângă şi altul, anterior penti. coronara dreaptă, care 
dă ramuri ce încrucişează faţa anterioară a ventricolului drept. În 5-10% din ca- 


u 
-zuri există un singur ostium. coronarian. Alteori, cele două ostii sunt unul lângă 
altul, sau cel stâng; este mult deplasat în sus, sau în fine, coronara stângă naşte 
din artera pulmonară. Arcul aortic este. curbat. spre dreapta în aproximativ 40% 
din cazuri. Rareori el este dublu. Există, situaţii în care, porţiunea orizontală este 
atrezică sau foarte hipoplazica, vascularizatia, jumătăți inferioare a corpului fiind 
asigurată prin intermediul canalului arterial. Arterele pulmonare au origine varia- 
bilă, aceasta stând la baza numeroaselor clasificări existente în literatura de spe- 
cialitate. În principiu, in 60-70% din cazuri, existi un trunchi arterial pulmonar, 
‘de diferite lungimi, care dă cele două ramuri şi care' se desprinde din trunchiul 
arterial comun pe; marginea lui stângă, imediat după tal lin inimă. În aproa- 
“pe 30% din cazuri, cele:două ramuri pulmonare nasc două din trunchiul, comun, 
prin două orificii sau printr-un orificiu comuni- În restul: cazurilor (sub10%), o 
arteră pulmonară naşte din trunchi, cealaltă. din aortă. AME o NE 


ix = $ 
Cab 
4 
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Foramenul oval este adeseori patent, dar comunicaţia interatrială este rară. 
Anomalia este gravă, simptomele (insuficienţă cardiacă, cianozá). apărând în 
75% din cazuri în prima lună de viaţă şi în peste 90% din cazuri în primele 3 


luni. În 85% din cazuri, decesul se produce în primul an de viață, mai mult de | 


jumătate dintre aceştia decedând în prima lună. | 

1.3.8.11. Fereastra aortopulmonară, numită şi fistula aortopulmonară, este 
o anomalie rară, ea reprezentând 0,3% din malformaţiile cardiace, care. apare 
mai frecvent la băieţi (3/1). 

Anomalia este produsă de un defect în dezvoltarea septului spiral. Orificiul 
de comunicare se găseşte pe marginea stângă şi anterioară a aortei, respectiv pe 
marginea dreaptă şi posterioară a arterei pulmonare, la o distanţă ce variază de 
la câţiva mm până la 2 cm de la valvulele sigmoide. Dimensiunile orificiului 
variază şi ele de la câţiva mm, la virtuala absenţă a pereţilor despărțitori între 
aortă şi artera. pulmonară, deosebirea faţă de trunchiul arterial comun fiind că în 
fereastra aortopulmonară există două valvule distincte (aortică şi pulmonară). 

Se mai pot asocia: stenoza aorticá valvulară, bisigmoidie aorticá, alte ano- 
malii sigmoidiene ce realizează forme de trecere spre trunchiul arterial comuni. 
Au mai fost descrise asocieri cu : canalul arterial patent, comunicarea interven- 
triculară, întreruperea arcului aortic, tetralogie Fallot, origine aberantă a uneia 
dintre ramurile arterei pulmonare. do i iai p ARDO eo v. 

Înainte de. era chirurgiei, anomalia, era uniform fatală înainte de 15 ani, 
prin insuficienţa ventricular dreaptă secundară, hipertensiunii. arteriale: pulmonare 


obstructive, mai rar prin endocardită bacteriană. --.:  : 


1.3.8.12. Transpozitia completă de artere. mări ‘este o anomalie severă ce - 


reprezintă 9% din malformatiile cardiace ale. copilului: şi 25% din cele simpto- 
matice la noul născut (Fig. 2.31.). Ea se caracterizează printr-o discordantá ven- 
triculoarterială, în care aorta îşi are originea în ventricolul drept (fiind situată de 
“ obiceivanterion) (Fig. 2:32), jar artera pulrionars in ventricolul sting (find sinia- 
tă de obicei. posterior). Înainte, de era chirurgiei, 95% din cazuri decedau imain- 
tea vârstei de doi ani, anomalia. fiind, împreună cu hipoplazia inimii stângi, 


om 


TRANSPOZITIA COMPLETĂ A ARTERELOR MARI ~ 


| Fig. 2,31. Transpozitie completa a arterelor mari 
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principala. cauză de moarte prin cord la 
noul născut. Cu tratament corect, în pre- 
zent 70-80% din’ cazuri supraviețuiesc. 

-Embriologic, anomalia se datoreste 
unei dezvoltări rectilinii (gi nu spiralate) 
a septului spiral, astfel încât aorta şi ar- | 
tera pulmonară nu se mai iüsucesc una | 
în jurul celeilalte şi au un traiect para- 
lel. Anomalia este incompatibilă cu 
viața, supraviețuirea fiind posibilă doar 
dacă există un sunt între cele două cir- 
culatii, care poate fi situat la nivel atrial 
(foramen ovale sau defect septal atrial), 
la 'nivelul MR a sau la: navel ca- 
nalului arterial. fx 

Comunicaţia  diiterventriculari apare 
in. 30-35% din cazuri si poate fi de tip 
perimembranos, © muscular. - : (trabecular), 
dar cel mai frecvent de tip infundibular, 
fiind -situată - subpulmonar, : “când | septul” V Fie 2.32. Transpozitie de vase mari. Origi- 

7 nea aortei din yeutricohi d 


infundibular este ín dextropoziţie, sau =. 
subaortic, - cánd septul tributare este ” 


în levopozitie. gue D f : 
Stenoza căii pülmonate a apare in-10-159- dinis cazuri, ofend’ protectic’ phe 

mânului Împotriva doa wt arteriale pulmonare - care sé dezvoltă la cazurile 

i i SA înterventriculară largă, ie 


subvalvular. - KER ogm nhs logii 

“Se mai pot. asocia : ‘coarctatie : e: aortă, 2 Formali. a tiaieot ale E te 
ae Ebstein, drenaj venos „pulmonar! anormal. "Adaptaíor, ventricolul: stâng 
(care. la naştere este: normal) rămâne: cu-un: perete. foarte: pisat nen ce tri- 
cuspida are cordajele' şi: muşchii : jilieri ' ingrogati. =: iasa 

Transpozitia ' marilor “artere ` „corectată” es congahiran’ în. ido cazuri de trans: 
pozitie completă de artere mari, se asociază şi alte tipuri de „inversiuni” la ni- 
velul inimii, care „corecțează” anatomic; functional. anomalia de dispoziţie a va- 
selor mari. În cazul „corectării” anatomice, aorta primeşte sânge venos, în cele- 
lalte „cazuri aortă. primeşte sânge- arterial, Inversiunea, poate interesa. numai atrii- 
le,; numâi ventricolele sau, întreaga . inimă stângă. şi dreaptă, pentru fiecare din 
cele trei eventualităţi, existând. şi-o situație „în oglindă”. Cea mai frecventă. si- 
fuatie, din. cele şase descrise, este aceea în care. atriile, sunt în poziţie normală 
(situs solitus), atriul stâng trimite sângele venos pulmonar printr-o valvulă tricuspi- 
dă într-un ventricol. aşezat în stânga, dar care are. morfologie de: ventricol drept, 
care. la rândul său este conectat discordant cu o arteră aortă care conduce. sân- 


gele oxigenat in. circulaţia, sistemică. Trunchiul arterei. pulmonare, care „este Si 


tuat posterior, este conectat cu ventricolul din dreapta. inimii, care însă are ca- 
ractere - morfologice de. ventricol stâng ; este despărţit: de atriul drept: printr-o 
valvulă mitrală şi conduce sângele venos sistemic, Se mai pot asocia : comuni- 
catie interventriculară, ventricol unic, obstructia pulmonară subvalvulară,. tetralo- 
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gie Fallot, anomalie Ebstein a valvulei Bic situată în sanpa si atiomaliile 
sistemului de conducere al inimii. . 

..1.3.8.13. Ventricolul drept cu dublă ieşire reprezintă aproximativ 0, 5% 
din malformatiile cardiace, fiind o anomalie operabilă, in care aorta şi mai mult 
de 50% din suprafaţa arterei pulmonare îşi au originea in ventricolul drept, sân- 
gele arterial ajungând în aortă printr-un defect septal interventricular care face 
parte din complexul malformaţiei. Anomalia se întâlneşte uneori în trisomia -18. 
Embriologic ea se datoreşte unei incorporári insuficiente a conului posterior în 
ventricolul stâng. Aorta se. găseşte la dreapta arterei pulmonare, continuitatea fi- 
broasă între valvula aortică şi mitrală fiind întreruptă în peste 80% din- cazuri 
de un pintene muscular. Defectul septal ventricular poate fi plasat sub orificiul 
arterei pulmonare fie anterior (tip Taussig-Bing), fie. posterior (tip Beuren), cánd 
se asociază o stenoză subaortică şi eventual o coarctatie de aortă. Alteori, de- 
fectul septal ventricular. este plasat ` sub orificiul aortei, uneori în asociere cu o 
stenoză infundibulară pulmonară. Alteori, defectul septal ventricular se găseşte 
sub ambele orificii wascillams sau Ja distanţă de. acestea; în ;septul. trabecular 
(muscular). A 

'Se mai pot: asocia : anomalii. ale. 'valvulelor: atrioventriculare: (canal atrioven- 
tricular: complet ; -mitralá- ;,colon”), “anomalii de poziție cardiacă. (situs inversus, 


dextroversie, levocardie),- după cum: ventricolul drept « cu: | dublă ieşire pu face 


parte . dintr-un. sindrom asplenic (Ivemark). . : 
1.3.8.14. Ventricolul stâng cu dublă ieşire. 'esté- TE dencinalic: tară © 05% 
din malformaţiile cardiace), explicată embriologic printr-o încorporare excesivă :a 
conului posterior in ventricolul. stâng. -Artera : pulmonară, şi. mai mult de- 50% din 
suprafaţa aortei isi. au originea în -ventricolul stâng. De. fapt, în 2/3 din. cazuri 
aorta se. găseşte. la dreapta arterei pulmonare, în timp. ce án. restul cazurilor. ea 
se găseşte anterior şi. spre stânga. Malformatia poate’ surveni într-o diversitate de 
forme, gásindu-se prin. complexitatea ei şi a asociaţiilor, la limita cu alte mal- 
formatii conotruncale. Situsul inimii ate. fi solitus, inversus sau. ambiguu. Co- 
nexiunile atrioventriculare ‘sunt de obicei concordante, dar pot fi şi: discordante, 
ambigue tip ventricol stâng cu dublă intrare, atrezie sau hipoplazie tricuspidiană 
etc. Se :asociază :constant o. comunicare : intraventricular’ larga, plasată 'subaortic, 
subpulmonar, sau la: distanţă, de. cele. două vase. id dé 
Tricuspida fiind; adeseori hipoplazicá: sau: ajrezică.. „ventricolul: drept este bi; 
poplazic sau rudimentar. Există. 0 -stenoză . subvalvulară: Lio in 2/3 din;ca- 
 zuri. Anomaliile, obstructive. eale căii aortice, sunt mult, mai rare. 


E. d “1, 39.  ANOMALIILE ARCURIÉOR AORTICE 
'Dezyoliare. Pricesdl de: fizionate între: cei doi: tubi- endocatdici se tütiride 
ejiuial: dincolo de inimă; formând un singur vas dilatat: sacul aortic. În săptă- 
mânile 4—5, pe măsură ce se dezvoltă cele 6 arcuri -branhiale, din sacul aortic 
se dezvoltă 6 perechi simetrice de artere (câte una pentru fiecare” arc), care ‘se 
golesc în cele 2 aorte dorsale. “Acestea la rândul lor fuzionează între ele la ni- 
velul ' segmentului: al 4-lea toracic; formând: aorta descendentă. De la această 
structură ' simetrică de plecare (fig. 2.33.A) are loc un complex proces de -rema- 
niere; cu închiderea şi dispariţia unor segmente vasculare; după; cum urmează : 
= - primele două arcuri: vegresează şi dispar; 
>= arcul trei: formează bilateral artera: carotidă uur si prima: 5: parte a-ar- 
terei carotide interne, restul. acpateia: formându-se din i pornos cranială a arte- 
rei aorte dorsale ; pq stire AEri "TOGTE | 
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ARCURI AORTICE MEM ACAROTIDE EXTERNE = 


ETT comă — jE CAROTIDA COMUNĂ : 


A SUBCLAME DRT.. 


a: p îi sa à 
comuni ludit şi artera. abenia s stângă. 
^. Trunchiul brahiocefalic se. formează din “Cozi Larei: al sacului aortic, in 


timp cé din cornul stâng ia naştere” porţiunea din. crosa aortei situată între trun- 


- chiul brahiocefalic şi artera: subclaviculară stângă; 
“— arcul cinci este tranzitoriu şi dispare; i 
— arcul şase formează: ` PA | 
— — la dreapta: porţiunea proximal’ a arterei pulmonare drepte (în 
evolüjie; legătura cu aorta dorsală dreaptă dispare). 
— la stânga: porţiunea proximală a arterei pulmonare stângi, în 
timp ce legătura cu aorta dorsală stângă devine canal arterial. 
| Porţiunile din aortele dorsale, situate între arcurile 3 şi 4 se resorb. Prin 
formarea gâtului şi coborârea inimii din- poziţie cervicală în poziţie toracică, ar- 
tera subclaviculară stângă, a cărei origine este din aorta dorsală stângă la nive- 
lul arterei a 7-a interseginentare, îşi modifică treptat originea în sens. cranial, 
până aproape de originea arterei carotide comune stângi. - : 
Dintre numeroasele tipuri  malformative, cele mai frecvent: întâlnite, sau 
având semnificaţie patologică, sunt următoarele : | 
1.3.9.1. Anomalia de origine a arterei carotide: comune stângi. Este dato: 
rată unei anomalii: de dezvoltare a. arcului aortei trei: şi constă ‘in localizarea ori- 


a 


P 
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ginii aortice la dreapta liniei medi i ndum 
ZA si ipa PaL. L ediane, de unde in traiectul sáu artera încrucişea- 
1.3.9.2. Aorta „cervicală” 
sa aortei, care este de obicei la dreapta, este situată neobişnuit de sus, realizând 
o formaţiune pulsatili în fosa supraclaviculară, sau chiar în regiunea cervicală, 
Originea vaselor de pe crosă poate fi anormală. Coboránd la dreapta coloanei 


vertebrale, aorta toracică încrucişează prin spate esofagul, pentru a ajunge în po- 


ziţie normală. Anomalia nu produce tulburări prea importante. i 
1.3.9.3. Stenoza sau atrezia congenitală a arterei subclaviculare este nu- 
mită şi „furt” subclavicular congenital, prin analogie cu situaţia creată la adult 
în cazul stenozelor câştigate ale arterelor subclaviculare. În această anomalie, 
circulaţia umărului . şi- braţului, este asigurată prin circulaţia colaterală, de la ni- 
velul arterei vertebrale. Anomalia este bine suportată de copil, dar in viata adul- 
tă pot apare: vertij, cefalee, diplopie, provocate sau exacerbate de efort, mai 
„ales la mişcări ale braţului irigat de artera subclaviculară anormală. ei 
Un furt” similar se poate produce în/ caz de crosă aortică dreaptă, când 
segmentul distal al arcului. stâng, care dă naştere arterei subclaviculare stângi, 
printr-un orificiu stenotic, se dilată anevrismul, situaţia primind numele de di- 
verticul .Kommerell:;::: yc. a. educ A | 5 
1.3.94. Anomalia.de origine; a arterei subclaviculare drepte, în cazul in 
care crosa aortei este la stânga, Sau:a: arterei. subclaviculare stângi, când crosa 
aortei este la dreapta, constituie cea recventá. cauză. „de; compresiune vascu- 
lari asupra traheii şi esofagului. Originea” anormală este pe aorta descendentă 
sub şi înapoia originii celeilalte. artere subclaviculare; De. aici traiectul este oblic 
în sus şi în afară, incrucigánd posterior axul traheoesofagian. Anomalia se aso- 
ciază uneori cu trisomia 21 sau cu sindromul “Turner: În: 12% din cazuri se aso- 
ciaza cu o malformatie, cardiacă, Simptomatologia. variază în gravitate, stridorul 
si disfagia retrocedând de obicei când copilul începe să meargă. O simptomato- 
logie mai severă se înregistrează  în- cazurile. cu. crosá aorticá la dreapta, subcla- 


- 


viculară stânga. retroesofagiană şi: ligament arterial (anomalie Neuhauser), în care 
inelul vasculo-ligamentar realizat produce . mpresare, traheoesofagiana impor- 
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Pan 


cu hipertensiunea arterială pulmonară. 


Alteori, porţiuni mai restiânse (lobi) dintr-un plămân sunt irigate din ‘circu- 
latia sistemică, constituind, sechestratia Buses. ZU REN s pi 
+ % 1,3.9:6. Artera pulmonară dreaptă. (stângă) cu origine în aorta. in lt 
ce aci piata pulmonare (mai frecvent cea stângă): ia naştere: caret mih 
trunchiul arterei pulmonare, cealaltă (mai frecvent cea dreaptă) ia masters: - am 
áscendentá,.de pe. faţa posterioară sau de pe marginea dreaptă, i me ni A oai 
“ulmonare este normal, crosa aortică+ęste la stânga, canalul: arterial ! poma ibi 
în+3/4 din cazuri. Anomalia se poate asocia cu defect. de, Sept ventricular, “i 
aorto-pulmonará, tetralogie Fallot (anomalie a arterei” pu ares stis 
 malii, extrem; de rare: gl: carelvies. partial din cadrul; nozologic, 
artere pulmonare; :(aproape tot 
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“este datorată persistentei arcului aortei tréi. Cro- 


stángi).: Alte” ano- 


deauna. cea .idreapti)): stenozate. din. aorta: orizontalá 
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sau din trunchiul  brahiocefalic şi. originea arte- 
rei pulmonare stângi din aorta descendentă. 
1.3.9.7. Artera pulmonară stângă retro- 
traheală (în egarfi) realizează cea mai severă 
compresiune traheală de origine vasculară.: Ori-. 
ginea arterei pulmonare stângi este în artera 
pulmonară dreaptă, de unde, pentru. a ajunge 
la plămânul stâng, ea trece peste broşia primi- 
tivă dreaptă şi între trahee şi esofag, compri- 
mând toate aceste structuri. Se poate asocia 
cu un defect de sept ventricular, dextrocardie, 
stenoza ramurilor arterei pulmonare. drepte, [4 
anomalii. traheale (inele cartilaginoase comple- .; | 
te), precum şi alte malformații. „Simptomele . 
apar in prima săptămână. de. viaţă şi constau 
din : stridor cu. predominan(á - expiratorie, . di-. 
spnee, crize asfixice, cianozá,.cianozá. intermi- 
tentă, infecţii pulmonare repetate;.colaps alveo- .. 
lar sau emfizem pe. plămânul drept, anorexie, 


potrofie. Neoperată, anomalia conduce -la de: 


RC m < 


1.3.9.8. Anomaliile. canalului: arterial. pij. 233. :B., Persistenţa” canalului ar- 
(Fig. 2.33. B) Inchiderea:prematura: a, canalului iactu co terialo s107 =o 
arterial a: fost raportată. uneori ca^ şi cauză. de POE. ME ties 
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Persistenta canalului :arterial..este- o -anomalies frecventă:;(10-15% din- toate 


malformatiile ,cardiace), care predomină la sexul.feminin..(2—3/1). La. nou-născutul 
la termen, canalul -arterial se: închide. functional în -primele::15—20 .de;ore,; obliterarea 
anatomică realizându-se de. obicei în primele::3+ săptămâni. de viaţă. Se acceptá-cá 
un canal arterial patent -la 3 luni are. putine.sanse:de. a. se: mai închide: spontan. La 
prematuri, canalul. arterial poate rămâne, patent-un timp::maiîndelungat: --:.-. 


Macroscopic, canalul arterial:este plasat: la. stânga aproape întotdeauna: (in- 


clusiv.in caz de. crosă aortic’ ‘la <dreapta).. Originea- sa -este;la: baza arterei pul- 


monare: stângi, la:1-2 mm: distal. de. bifurcația: trunchiului pulmonar..El fuzio- 
nează cu aorta, là aproximativ;;1::cm sub.emérgenta artereissubclaviculare-stangi; 
în unghi de 30-35". Dimensiunile sale variază : lungimea este între 2-15 mm, 
iar diametrul: între 5-15 mm, forma sa fiind aceea a unui trunchi de con cu ba- 
za mare la aortă. “Microscopic, canalul arterial este o, arteră de tip muscular 


prin spaţiile create,:celule musculare din’ medie migrând “în intimă. Treptat, ` 


povascularizatie pulmonară, sau transpozitie de vase mari, 
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Asociaţia canal arterial persistent + comunicaţie interventriculară es | 
,. 4a canal ar pe ntriculară este 
in aproximativ 50% din cazurile de trisomie 18 şi in 30% din trisomiile Bas 


. Anomalia se asociază in 15% cu malformații osoase, anomalii oculare, re- - 


. tard psihic. - 


„ Complicatiile mai importante sunt: endocardita bacteriană şi hipertensiunea | 


arterială pulmonară obstructivă. 


„> Mortalitatea cea mai mare este înrepistrată în primul an de viaţă, scade în 
„următoarele două decenii, pentru a atinge 20% din cazuri la 30 de ani şi respectiv 


60% din cazuri la 60 de ani. 4 

. 1.3.9.9. Crosa aortică la dreapta, (Fig. 2.34.A) care reprezintă situaţia 
normali la păsări, este o anomalie asimptomatică, a cărei importanţă constă în 
asocierea frecventă (98 % din cazuri) cu o malformaţie cardiacă : trunchi arterial 
comun (45% din cazuri), tetralogie Fallot (25 —30 % din cazuri), comunicare 
interventriculará (5 % din cazuri), transpozitie de vase mari, foarte rar cu per- 
sistenta canalului arterial, stenoza pulmonară cu sept ventricular intact, coarctaţie 
de aortă, atrezie tricuspidianá, levocardie, dextrocardie. Vasele care nasc pe cro- 
să au o dispoziţie „în oglindă” faţă de normal, primul fiind trunchiul brahioce- 
falic stâng, apoi carotida dreaptă şi artera subclaviculară dreaptă, în timp ce li- 


gamentul arterial este, de cele mai multe ori, la stânga, legând arteră subclavi- 


culară stângă de artera pulmonară “stângă. Alteori el uneşte artera pulmonară 
stângă de aortă, trecând în spatele „esofagului şi contribuind astfel la formarea 
unui. inel. vasculo-ligamentar. compresiv.'- In | | 

unind aorta cu artera pulmonară dreaptă.: Aorta descendentă coboară la -dreapta 
coloanei vertebrale, pe. care o-încrucişează sau nu, la ieşirea din torace: =- . 


1.3.9.10. -Crosa aortică dublă (Fig. 2.34B), care reprezintă situaţia normală l 


` la reptile, este principala cauză: de compresiune esotraheală vasculară severă. De 


cele mai multe ori, aorta descendentă se găseşte la „dreapta coloanei vertebrale. 


Arcul aortic drept este. mai larg şi mai sus situat, dând naştere arterei carotide 
drepte şi arterei subclaviculare drepte, în timp ce arcul aortic stâng, care este 


mai. mic, trece în: fata traheii, dă: naştere. arterei: carotide‘ stângi şi arterei subcla- 


viculare stângi; dupá-care se deschide; in aorta descendentă: trecând în spatele 


esofagului. “Uneori, unul dintre: cele: două “arcuri: (mai. frecvent cel stâng) invo- 


luează partial pe o:anumitá porţiune, situată variabil, care devine un segment fi- 


bros, astfel cl inelul-traheoesofagian apare’ca un inel vasculoligamentar.-Ano- 
malia ‘se: asociaz4 rareori cu o cardiopatie ‘congenitală. --- ^ ^ ^" -^ 
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7007 UU 88 234. Anomalii congenitale ale crosei aortă 
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‘fine, el poate fi situat la- dreapta, 
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... CROSA AORTEI | \ LIGAMENT ARTERIAL . = 
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fariante de coarctatie de aortă. o=. 


ie] vasculoligamentar, 


| .Coarctatia de aortă (Fig. 2.35) este o malformatie relativ frec- 
ventă, reprezentând 6 —9 % din malformatiile cardiace. Sediul stenozei este de 
cele mai multe ori la nivelul. joncfiunii:crosei aortei cu. aorta descendentă, opus 
orificiului de. vărsare a ductului arterial, sau :locului de ancorare a ligamentului 
arterial. Rareori, sediul stenozei poate. fi là nivelul diafragmului sau la nivelul 
aortei abdominale.. Anomalia. se. întâlneşte, frecvent în sindromul Turner (25 % 
din cazuri), dar se asociază. rar-cu malformatii extracardiace. Ea afectează mai 
frecvent sexul masculin (2-3/1). Explicaţia embriologicá nu este. certă. După 
unii, țesutul parietal. ductal, debordează. în, peretele aortic. (uneori. circumferential), 

ipt ce favorizează constricţia. După. alţii, un ‘flux. sanghin, în aortă, în perioada 


embriogenezei aparatului, cardiovascular, este cauza unei hipoplazii — atât în regiu- 


nea. stricturii, cât şi în amonte, (hipoplazia crosei aortei, hipoplazia tubulară etc.). - 
‘In mod normal, regiunea istmului aortic la făt şi nou-născut au un diametru 
„mai redus ; aproximativ 2/3 din diametrul: aortei ascendente şi 4/5 din cel al aortei 


descendente. Această situaţie dispare în jurul vârstei de 3 luni. Cel mai adesea, . 


sediul coarcta(iei este imediat sub originea arterei subclaviculare stângi. Orificiul 
este excentric, având de obicei 2 — 3 mm diametru. În aproximativ 20 96 din cazuri, 
obstructia este totală, fiind realizată de un diafragm situat aproape de insertia li- 


gamentului arterial. S-a încercat o corelare a sediului coarctatiei cu vârsta: tipul | 


preductal — infantil şi tipul postductal — adult, Deşi inexact, ea are meritul. de a 
sugera evoluţia şi caracterele diferite ale anomaliei la diferite vârste. v; ... 
Examenul microscopic al regiunii: stenozate: (Fig. 2.36): constată: un pliu. al 


medici -aortei deasupra: căruia se găseşte. o. ingrogare intimală, cu aspect mucoid 
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Fig. 2.37. Coarctatii de aortă cu. dilatari supra 
ax şi substenotice ^ 


| : | ‘Ta “copilul mare şi la adult. ‘Aorta: pre 
si poststenotic’ prezintă, dilatări “Fig 521 57), peretele “fiind răult' subtiat, fapt ce 
favorizează wm Aortei- la acest Y nivel La - La distanță apar: anevrisme ale sinusu= 


:"Tréptat se dezvoltă” o circulaţie, colaterală 


La 


i Special în formele de „Coarctație : strânsă, Ne 


tensiunea: tult ; Creată 


periscapulare, - “mamare, 


ise Şi rebigistties! apoi cout curent spre: aortă 
devin: 'tortudase şi pulsatile. Aspectul 


„descendentă. Colateralele sé dilată mult; 
poate fi înregistrat şi la i ierti] fundului de ochi. Mi caile pulsatile ale arté- 
relor intercostale ‘duc’ la 'eroziuni costale caracteristice: - în evoluţie, aorta preste- 
notică şi ramurile sale- dezvoltă leziuni. ateromatoase şi hipertensive mai frecven- 


fe şi mai. grave. Reducerea: chirurgicală va segmentului. stenozat poate duce la. 


modificări . necrotice. arteriale, in. regiunea. poststenotică,: asemănătoare celor din 


hipertensiunea: arterială. malignă... s Caua i ma files 

-Coarctatia ,, de tip infantil" este. 0 anomalie complexă, î în care se asociază : 
hipoplazia crosei aorte sau hi poplazia. tubulară a segmentului cuprins între originea 
arterei subclaviculare stângi şi locul de vărsare al canalului arterial (mai rar locul 


de ancorare a li igamentului arterial), stenoza localizată, excentrică à aortei, bisigmoi- 
dia 


‘aortic’, defectul de sept ventricular, ' stenoze la nivelul porțiunii de admisie său 
de ieşire a ventriculului stâng, ‘transpozitia de Vase mari, întoarcerea venoasă pulmo- 


nar’ 'anormală. Anomália are o evoluţie gravă, cu: instalarea insuficientei cardiace 
îiiprimele 3''luni de: viaţă, în timp ce; circulaţia colaterală este puţin dezvoltată. 
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 “ Coaretaţia „de tip adult” este o anomalie relativ bine suportată, mortalita- 
tea fiind de 2 % din cazuri în primele două decade de viaţă şi crescând la: 7 46 
în decada a şasea. Modificările stenotice se accentuează pe măsura creşterii co- 
pilului, se dezvoltă de asemenea circulaţie colaterală. . 
Pseudocoarctatia este o anomalie de formă a aortei, care ia la aspectul cifrei 
3, zona mijlocie fiind locul de abugare al ligamentului arterial. Nu se realizează 
o stenoză propriu-zisă. Pot apare anevrisme sau disec(ie de aortă, cé fac necesa- 
ră intervenţia chirurgicală. | PE: aS M ona EJ MRTE 
^ Coarctatia aortei abdominale reprezintă numai 2 % din cazurile de coarcta- 
tie, anomalia având o incidenţă egală pe sexe şi fiind cel mai frecvent tip de 
coarctatie în Extremul Orient. Majoritatea“ cazurilor au un caracter câştigat (mo- 
tiv pentru care unii n-o consideră malformatie), apărând în cursul hipercalcemiei 
idiopatice infantile, bolii Recklinghausen, embriopatiei rubeolice, bolii Takayasu 
etc. uhr "IMS 7 E 2. RBS IPIE $6$ "VT in TP fy 
Morfologic, este rareori vorba despre’ o stenozá localizatá, ci mai degrabá 
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arterei vertebrale. Acest tip de anomalie este foarte grav, ducánd la deces în : O 

prima lună de viață. aie ui de dU Ld DTE E 

M 1.3.10. ANOMALIILE CORONARELOR. ^ | g 

| aro eeu nus c 

Dezvoltare : Curând după septarea artopulmonară, apar la nivelul sinusurilor = 

Valsalva mici muguri angiomatoşi care se extind in epicard, întâlnind vasele in- & 

tramurale, care se dezvoltá in situ. ! 22 EE " E E îi 

—:1.3.10.1. Anomalii de origine. Una dintre arterele coronare. (mai fecvent | © 
cea stângă) sau ambele pot lua naştere din trunchiul arterei pulmonare. ir n 


... 1.3.10.1.1. Originea arterei coronare stângi în artera pulmonară este foarte 
rară, anomalia reprezentând 0,5 % din malformaţiile „cardiace, dar răspunde. de — 
aproximativ 90 % din anomaliile de origine coronariană. Coronara stângă ia naştere 
din trunchiul arterei pulmonare în spate şi la stânga (din sinusul stâng). Se dez- 
voltă ramuri anastomotice cu artera coronará. dreaptă, care sunt dilatate angio- 
matos şi au pereţii subţiri ca ai unor vene. Sângele circulă din aortă prin coro- 
nara dreaptă şi anastomoze spre coronara stângă şi contra curent spre artera pul- 
monară. Ventricolul stâng este hipertrofiat şi dilatat (de 2—3 ori volumul nor- 
mal), pot fi prezente. modificări de fibră. elastică endocardică, sau. de fibroză su- 
bendocardică: În timp, apar. infarcte. circumscrise, anevrisme parietale, in timp ce 

- muşchii. papilari ai. ventricolului stâng (mai frecvent cel posterior) prezintă mo- 

. dificări fibrotice, care favorizează instalarea unei insuficiente mitrale. Simptome- 
le clinice apar după primele. trei luni de; viaţă, grupánd : cardiomegalie, insufi- 
cienti cardiacă stângă şi dureri de tip. ischemic — modificări cunoscute sub. nu- 
mele. de sindrom, Bland-White-Carland. Uneori poate apare moartea subită. _ 

-„. -Foarte-rar, anomalia se poate asocia: cu. alte malformații, dintre care mai 


Lt pai 


frecvent cu fereastra aortopulmonară care are un efect benefic şi cu defectul de 


1.3.10.1.2. Originea arterei -coronare :drepte în: artera pulmonară este mult 


Cropsie. - aa ope e Delia Va ez Ur ad i Pine dp vac c & f 
. Exceptional de. rar, ambele artere coronare îşi -au, originea in artera pulmo- 
nari, situaţie. care este: rapid mortală (in decursul’ primelor.două săptămâni de 
viaţă), cu excepţia situaţiilor în care coexistă un sunt 'stânga-dreapta, care să 
furnizeze sânge oxigenat coronarelor. ^. ii: ijs © (PT Melee all z 
1.3.10.2; Anomalii de număr. Prezența unei coronare. supranumerare cu 
„ origine separată în. aortă prezintă un interes pur descriptiv. Când una dintre cele 
3 artere îşi are, originea în artera pulmonară, pot “apare "modificări de tip ische- 
„> Artera coronará unică este o anomalie foarte rară: (circa 100 de cazuri în. 
- literatură), dar constituie cea mai frecventă şi maì importantă anomalie de nu- 
-măr a coronarelor.. Originea este de cele mai. multe ori ‘in aortă, apoi trunchiul 
principal dă ramuri ce irigă ambii ventricoli, acestea având uneori traiect abe- 
rant. Uneori, coronara unică se termină printr-o fistulă ventriculară dreaptă. În 
aproximativ o treime din cazuri coexistă 'maltformaţii, conotruncale. Exceptional 
de rar, originea .coronarei unice poate fi într-un ventricol. Anomalia nu presupu- 
ne modificări de tip ischemic, decât în cazul stenozării (de regulă, ateroscleroti-  - 
că) a trunchiului principal, care nu depăşeşte în frecvenţă incidenţa ateroamelor 
pe coronare normale. ^  — ^ ^" ^ ^" ^ ^ as | 


© 


1.1033. Anomaliile de traiect. Dintre. diferitele tipuri de anomalii de tra- 
iect al coronarelor, unele prezintă interes diagnostic, iar altele importanţă practi- 
că în caz de ventriculotomie. ` T ASSETS. ILI Vp AEST T HL ig He e EIER 
Astfel, când se ezită în diagnostic între o transpozitie corijată cu comunica- 

- tie interventriculară, largă şi un ventricol unic cu malpozitia (L) a marilor vase, 


o arteră coronară interventricular’ anterioară cu originea în coronara stângă 


(normală) exclude diagnosticul de transpozitie corijată. E 
| cazul unei ventriculotomii drepte, necesară în operaţia tetralogiei Fallot 
sau a trunchiului arterial comun, trebuie depistată originea arterei interventricula- 
re anterioare din coronara dreaptă. sau anomaliile de traiect ale unei coronare 
unice, anomalii care survin în aproximativ 5% din cazuri şi pot determina sec- 
tionarea accidentală a unei ramuri, cu apariţia unui infarct. 
7. 13.104. Fistulele coronariene sunt anomalii, rare, réprezen 
din malformatiile cardiace, Traie 
-coronare şi cavitățile ventriculare -s 
- arterele coronare şi unele vase cum ar 
vioară (fistule arterioluminale 


O categorie. de fistule arteriocamerale se dezvoltă cu necesitate in cazul 
atreziei pulmonare (aortice) cu sept interventricular intact, când sângele ajuns în 
-ventricolul drept (stâng) se evacuează exclusiv pe calea acestei fistule. — | 

-Alteori fistule apar ca anomalii izolate; Ele interesează mai frecvent corona- 
“ra dreaptă (60.% din cazuri), şi nu atât trunchiul principal, cát una dintre ramuri. 
Aceasta este unită direct, printr-un: anevrism, rar, printr-un: complex vascular cu : 
ventricolul drept (44 % din. cazuri), - “din cazuri), arte. 


ctele fistuloase pot apare între ramurile arterelor 
€ sau: atriale (fistule, arteriocamerale) sau între 


@ x 


tera pulmonară sau vena cayá supe- 


din, cazuri), atriul drept (15 % din cazuri), artera pulmo- 
nari (18 % din cazuri), sistemul: ven | 
perioară (1 % din cazuri), ventricolul stâng, 
. din cazuri). Cazurile în care gun sí 
pravietuire îndelungată, (chiar:80 de 
(a cardiacă, angina pectoralá, hip 


5 %-din cazuri), atriul stâng (3,5 % 
rea mare sunt compatibile cu o su- 


i). Complicăţiile posibile sunt : insuficien- 
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(131 ANOMALIILE SINUSULUI CORONAR ` 


li 


. -Sinusul coronar poate lipsi când o vena cavi superioară stângă drenează in - 


atriul stâng (existând şi un defect atrial septal): Hipoplazia sinusului coronar nu 
e însoţită de obicei. de simptomatologie; drenajul sângelui venos din miocard 
fiind asigurat prin canalele Thebesius la „fel ca şi în cazul atreziei ostiumului si- 
nusului coronar. În fine, „acesta poate “fi: enorm dilatat (la proporţiile unui al 
| "v atriu) — cor 'triatriatum dexter, când vena cavă superioară stângă drenează 
n el. ; Bv dinis os Ku dua p. rA M LABS Loo P 


and numai 0,4 95 ` 


nar (11.76 din cazuri), vena cavă su-- 


ulmonará, infecțiile şi hemoperi- ] 
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„2. CIRCULAŢIA FETALA ŞI MODIFICĂRILE 
-© ' CARDIOVASCULARE NEONATALE ` 
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"Ca si aparatul ‘respirator, aparatul cardiovascular „suferă importante modificări 
organice şi funcţionale în momentul. naşterii, modificări care asi gură tranziţia de 
la circulația de tip fetal, la cea de tip adult. Adaptarea la noul regim circulator 
este şi mai mult solicitată în cazul malformafülor cardiace. ^ ^ ^ — = 
„__ Din punct de vedere morfologic, ,circulatia fetală diferă de cea a sugarului 
şi adultului prin două elemente importante: Circulaţia ombilicală şi existența co- 
municatiilor vasculare. (Fig. 239) 7 — E E 

- Circulaţia ombilicală este aceea cate asigură hematoza in perioadă fetală. 


Ea este reprezentată de două artere ombilicale care nasc la extremitatea caudală 


à aortei abdominale şi după ce se încurbează de o parte şi de alta a vezicii uri- 
nare, urcă, spre om bilic, se includ în; cordonul ombilical şi se ramifică, capilari- 
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zându-se la nivelul cotiledoanelor placentare. O particularitate importantă a patu- i 


lui vascular placentar, precum şi a arterelor ombilicale în porţiunea. lor extraab- 
dominală, o constituie lipsa: completă a inervatiei. Venulele placentare‘ se unesc 
într-o venă ombilicală unică, ce drenează în vena portă, după ce a dat 'câteva 
colaterale, pentru lobul stâng hepatic, Tum "UNO Cuire ON. poe, 

Debitul circulaţiei placentare este de aproximativ 50% din debitul cardiac 
total, acesta: crescând în ultimele săptămâni de gestatie, proporţional cu: creşterea 


~ O problemă: particulară; disc 


a. “Foramenul, oval, Datorită cristei dividens de la nivelul atriului drept, o fractie 
de aproximativ 1/3 din volumul sanghin adus de vena, cav interioară este. pro- 
iectată spre foramenul oval. şi transferată în, atriul stâng, Foramenul oval, care 
funcţionează, ca o valvă, cu sens unic spre stânga, este, deschis, deoarece, presiu- 
nea din atriul drept este de 4. mm Hg, iar,cea din atriul stâng este, de 2 mm 
Hg.. "nuove jolted iin ^ hijos d? Quis dd VM QI ui ML DG 
siu; Restul sângelui. adus de.vena cavi inferioară. se amestecă, cu fluxul sanghin 
adus.de vena. cavă „superioară (30% din volumul întoarcerii venoase Sistemice; 


saturație: în: 02:de aproximativ:40%), trecând în :ventricolub drept.» #0 735 so > 


\ 
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. “Canalul arterial. Sângele expulzat din ventricolul drept (6746. din debitul 
cardiac total, PO2 de aproximativ 20 torr: şi saturat în “proporţie de :50%) trece 
„ aproape in totalitate prin intermediul canalului arterial in aorta descendentă 
(aproximativ 50% din el luând drumul placentei). O fractie. infimă, reprezentând 
circa 7%, străbate circulaţia pulmonară, care în perioada fetală are o rezistență  . 
vasculară ridicată. ths uus t doo 
¿=> Se poate conchide că debitul sanghin al. ventricolului stâng (33% din debi- 
tul cardiac total, PO2 de aproximativ 25 torr şi saturat în proporţie de 65%) — 
este in cea mai mare măsură dependent de volumul sanghin ce trece prin fora- 
menul oval. Expulzat în aorta ascendentă, acest sânge oxigenat se îndreaptă: într-o 
proporţie de 90% spre creier şi membrele superioare, o fractie infimá, ce nu 
depăşeşte 10%, trecând prin istmul aortic: spre: aorta. descendentă. = = ^ so 
Din această descriere a circulaţiei fetale rezultă: rolul esenţial al foramenu- 
area şi distribuirea fluxului sanghin în si- 


tricolul stâng. . -> 


'este neesential pentru circulaţia fetalá, iar datorită fluxului 


tei, în aval de 0: comunicafie. interventriculárá, pot: cauza, întreruperea: 'crosei .aor: 


tice. sat Fără ju 


le mai multe ori câştigată. — — gio poni DE ulemiouns - 
Momienitul ` naşterii “este “însoțit de” modificări “circulatorii ` majore (Fig. 
2.40.A). O dată cu primele mişcări respiratorii, PO» arterială se ridică în câteva | 
minute la 70 — 80 torr. Ca urmare, apare o vasodilatie arterială pulmonară im- 
portant’, ce face să scadă rezistența vasculară pulmonară cu 30-5096. Debitul 
ventricular drept se va îndrepta preferential spre-plămân, la nivelul canalului ar- 
 ferial care rămâne patent’ încă. aproximativ 14 — 18 ore, şuntul se inversează, ' 
sângele circulând de la stânga la dreapta. Consecutiv acestor modificări, presiu- - 
nea ín atriul stâng creşte la aproximativ 4 mm Hg, foramenul oval închizându-se 
functional. Cei doi. ventricoli ajung acum să lucreze, în serie. Atât canalul arte- 
rial, cât şi foramenul oval se vor închide şi morfologic în săptămânile” care ur- 
meazá, Miocardul fetal şi al nou-născutului. prezintă anumite particularităţi mor- ” 
fofunctionale care îl deosebesc de cel al adultului şi care explică comportamen-, 
tul inimii în perioada neonatală. Astfel, fibrele miocardice au un diametru mai 
mic, precum şi o densitate mai redusă. Există proporţional mai multe elemente. 
necontractile (mitocondrii, nuclei, membrane) faţă de miofibrile, precum şi o! 
proporţie mai mare de apă. Aceste diferente structurale - explică şi diferenţele : 
' funcționale: Asftfel, comparativ cu adultul, inima nou-născutului are o tensiune 
de repaus (pasivă). mai mare, o compliantá ventriculará mai slabă, tensiunea ac- 
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tiv’ maximală . dezvoltată contractiei izomerice este mai mică, indife- 
adul de, întindere. iniţială a fibrei musculare. Viteza: de scurtare a fi- 
brei miocardice este mai mică decât la adult. Din aceste motive, curba. Frank- 


Starling are, la nou-născut, un aspect particular: creşterea maximală a debitului 
sub efectul creşterii presiunii telediastolice ventriculare fiind atinsă rapid. Se ex- 
plică astfel de 'ce hipervolemia este prost tolerată în perioada neonatală şi de ce 
debitul inimii este atât de dependent de frecvenţa cardiacă (ventricolii neputând 
să-şi crească nici volumul telediastolic si nici fractia de ejectie). [| 

Faptul că la nou-născut inervatia simpatică nu este complet maturată influen- 
teazi şi el negativ adaptabilitatea la stressul cardiocirculator. 

După modul cum surit suportate în perioada neonatală, .malformaţiile cardia- 


ce pot fi împărţite în două grupuri... 


Unele nu produc simptomatologie“ o’ perioadă de timp | (peste o lună), deoa- 


rece organismul nou-născutului găseşte resurse: compensatorii. Din acest grup fac 
parte şunturile stânga-dreapta, de exemplu, “Altele perturba grav homeostazia 


nou-păscutului afirmându-se simptomatologic din primele minute sau zile de 


Viaţă şi netratate duc rapid la deces. În acest grup pot fi incluse: transpozitiile, 
obstructiile căii drepte, bipoplazia căii stângi ete, e s med 


b 
y EG) F i E 
A SUE EIS De , \ 
inslst sia tn 2 
x F 1 ; Fr $ URL x 
Ti i t 4 A132 
“AS i i 
ea ¿ E } li 2x i 
Li 


Scanned with OKEN Scanner 


atte 


d 


3. PATOLOGIA ENDOCARDULUI 


„Deşi majoritatea proceselor patologice care afectează inima produc leziuni 
mai mult sau mai puţin importante, în toate structurile acesteia (endocard, mio- 


apoi, pentru formularea diagnosticului. de: boală, si complicaţii ale acesteia. 


endocardice rare. Alături de acestea, vom discuta şi patologia protezelor valvula- 
Te. i | Pia) că ^ m 5 AM ien i. d k 


CU a [să me. ue 


„5-1. FIBROELASTOZA.ENDOCARDICÁ (FeE) _ | 

Este o anomalie endocardica coritroversatà.. din punct de vedere etiologic, 
care deşi .poate apare la copilul mare şi la adult, este mult mai frecventă în pri- 
mii doi ani de viaţă... Cei. care o clasifică printre. malformatiile congenitale ii 
stabilesc. frecventa la;aproximátiv 596 dintre acestea. FeE este ceva mai frecven- 
tă la fetițe, fiind descrisă rareori incidenţa , familială. Există numeroase teorii 
etiopatogenetice “(vezi "tabelul nr. 2:3); ‘toate mai mult sau mai ‘putin speculative, 
încât există: posibilitatea ca anomalia “să fie’ rezultanta. Comună a unor variate 
forme de agresiune cardiacă. e 0 09 0 e Sio DD 0 SE 
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Deseori în literatură, FeE apare clasificată în forma primară şi cea secunda- 
ră. Noţiunea de primară este echivalată de unii cu o“ boală congenitală, de alţii 
drept anomalie izolată, rezultând că formele secundare sunt fie câştigate, fie 
asociate cu alte anomalii cardiace, . Me e - 

Aproximativ o treime din cazurile de FeE sunt asociate cu malformații car- 
diace, dintre care cele mai importante (in ordinea frecvenţei) sunt: persistenta 
canalului arterial paten(a foramenului oval, „Coarciaţia aortei, originea anormală 
în artera pulmonară a arterei coronare stângi, comunicarea interventriculará. 
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Macroscopic (Fig. 2.40B), ini- 
ma are un aspect globulos. Endo- — 
cardul poate fi afectat difuz sau 
focal. de obicei la nivelul ventri- 
colului stâng, în 2/3 din cazuri cu 
“leziuni  concomitente în  atriul 
stâng, mai, rar în ventricolul drept 
sau atriul drept. Cavitatea ventri- 
culară stângă poate fi normală sau 
micşorată, dar de cele, mai multe 
ori este dilatată, septul. interventri-“ 
cular bombând spre dreapta, fapt 
ce contribuie la forma sferică a 
cavităţii ventriculare. Leziunile fo- 
cale ‘sunt dispuse în acele zone 
endocardice care primesc un flux 
anormal de sânge (leziuni de jet"), 
datorită unei malformații, sau da- 
torită unei proteze valvulare. En- 
docardul afectat este mult. îngro-, [Ego | 2 
şat, gri albicios, lăptos, strălucitor, Fig. 2.40. B. Persistenta canalului arterial 
opac, neted, dur şi rigid, dând im- ^ l ME | 
presia de portelan, glazură sau ţesut cartilaginos. Muşchii: papilari şi şi trabeculari 
sunt parțial cuprinși in: proces; apatan încât interiorul. inimii igi: pierde „aspec- 


ales valvula- mitrală, : cea. aoitică. sau: ambele aai rar Sall vulcke: inimii. drepte. 


Neat i 


Valvulele afectate sunt groase, . „deformate, :cu :-noduli;- marginile suni; răsucite, 
cordajele tendinoase. ‘sunt: scurtate şi îngroşate. Se: realizează: în- acest fel modifi- 
cări de insuficienţă. mitralá, -mai- rar. de stenoză: aortică,; Pe .endocardul. îngroşat 
se pot găsi:trombi (rareori: Ja. copil; mai: frecvent: la: adult); care-se. pot: desprinde 
şi genera trombembolii. arteriale. Microscopic, modificarea? cea- mai importantă 


este localizată la nivelul endocardului (Fig. 2 41), care este îngroşat, uneori pâ- 
nă la de. ;Zeceaori- normalul: „Această : Ingrogare este: aealizată printr-o: Tumultire 


k^ 


«: Fig. 2.41. Aspectul microscopic al fibroelastozei.endocardice Mm eee "d 
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RS Fig. 242. Fibroclastozăi endocardica cu redus infiltrat i cap: 


Si 


accentuată a fibrelor: de: coli care apar îngroşate şi dublate: de. o setea de fi- 


bre elastice, toate dispuse paralel între ele gi cu cupa endocardului, care 
este tapetată de un'strat de celule endoteliale intacte. In acest endocard gros cu 


structură conjunctiv-elastică se găsesc. rare: celule fibroblastice. gi: musculare, dar 
nu se evidenţiază vase si numai: ‘exceptional se găsesc rare celule inflamatorii 


(Fig. 2.42). Procesul de fibroză se extinde in. stratul. muscular imediat subiacent, 
în care fibrele musculare sunt în parte. hipertrofiate,. în parte degenerate (ische- 
mice şi necrotice). Uneori, sunt: prezente- infiltrate - :cu celule inflamatorii şi/sau 
depozite de calciu: “Vasele capilare, şi precapilare. sunt. - dilatate; Dune de sânge si 
aparent înmulţite.: © => : ; 

| .FeE se poate. manifesta" excepţional. la nou: nliscut: -Mai obişnuite sunt cazu- 
rile în care semnele de insuficiență cardiacă se instalează brutal şi duc la moar- 
te într-un interval de: ore sau zile, la sugarii în vârstă de câteva săptămâni, sau 
cazurile care debutează - “progresiv în intervalul : 6. săptămâni. 6 luni de viaţă şi 


la care decesul se E dues. PEE la. 2 ani. a del a EN - / 


oo „32. 'ENDOCARDITELE | 5 WE put 


Sunt procese. inflamatorii de diferite etiologii, care afectează preponderent 
endocardul. Interesarea endocardului parietal se reflectă rareori în simptomatolo- 
gia clinică (embolii. plecate din vegetatii parietale), aşa încât, deşi anatomic pu- 
tem vorbi de endocardite parietale şi endocardite valvulare (valvulite), folosit fă- 


4 
bi 


ră alte specificaţii, termenul: de endocardită se referă la îmbolnăvirea endocardu- 


lui valvular. : iy 
32.1. ENDOCARDITA REUMATICÁ j | 

- Reumatismul: liarticular ' acut, numit gi febrá reumatică în literatura de 
specialitate de lim bs engleză, este o boală inflamatorie nesupurativă sistemică, 


cauzată de o reacţie de hipersensibilitate faţă de streptococul B-hemolitic din 
grupa. A. Deşi patogeneza bolii nu este complet elucidat, se pare că antigenele 
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de membrană ale streptococului f hemolitic din grupa A şi în special proteinele 
M, au determinanţi antigenici comuni cu unele ţesuturi umane, inclusiv. inima, 
“aşa încât anticorpii produşi de: organismul susceptibil împotriva streptococului 
vor reacţiona încrucişat cu antigenii tisulari proprii. Deşi aceştia nu sunt cunoscuţi 
încă, miozina miocardică, precum şi unele structuri sarcolemale: şi intimale, par 
a conţine asemenea determinanti. Reactivitatea anormală (numai aproximativ 3 — 
4% din cei care trec printr-o asemenea infecţie fac reumatism) este determinată 
“genetic probabil, prin genele răspunsului imun ale complexului major de histo- 
compatibilitate. Boala survine de regulă în copilărie, cu frecvenţa cea mai mare 
între 5 — 15 ani, sub forma unor atacuri febrile acute, despărțite de perioade de 
remisiune, care pot dura luni, ani sau chiar decade. Pot apare manifestări articu- 
- lare, cardiace, vasculare (arterită), cutanate (eritem multiform sau marginat) no- 
-duli subcutanati, nervoase (coree), respiratorii (pneumonitá, pleurită) etc. Leziu- 


nea patognomonică este nodulul Aschoff. Clasic, el este localizat în țesutul con- 
junctiv interstitial al miocardului, în special perivascular, dar poate fi găsit de 


asemenea în pericard, endocard, vase şi în variante mai puţin tipice în sinoviala 
şi capsula articulară, tendoane, fascii, ‘tesut subcutanat. Primele- modificări, rareori 
vizibile in materialul necropsic;. dar- prezente “uneori în:biopsia -endomiocardică 
. sau în materialul. de. rezectie chirurgicală, :sunt “reprezentate de o tumefiere a fi- 
brelor colagene, însoţită de “fragmentarea lor, în timp “ce ‘in intezstiţiu se acumu- 
lează 'o substanţă hematoxilinofilă. Acest stadiu lezional, fluxionar şi necaracteristic 
este numit de unii intumescenta mucoid’. “Treptat, conjunctivul interstitial devine 
„puternic: eozinofil, -modificarea fiind cunoscută sub ; numele de degenerescentá 
„sau necroză fibrinoidă, deşi: aspectul: nu este realizat atât prin degenerarea fibre- 
- lor colagene, cát prin depunerea unui material proteic. Tabloul lezional realizat, 
— de - tip- ,exudativ", la care se adaugă rare :neutrofile, limfocite ‘si plasmocite, 
- mu este caracteristic: reumatismului; el: putând fi întâlnit ‘gi în alte boli „de -cola- 


ETE 


gen 


CICOV ŞI CE 


bazofilă, cu margini celulare zdrentuite, având unul până la patru nuclei asemă- 
„nători cu ai celulelor Anicicov. — ^ . . — vigi A Sate 
. Natura celulelor Aschoff este controversată. Dacă: în general celula de origi- 
ne, celula Anicicov, este considerată a fi un histiocit cardiac, există şi alte teorii 
„care susţin originea musculară, nervoasă sau în endoteliul limfatic. După 3-4 luni, 
celularitatea nodulului se reduce şi survine vindecarea prin fibroză cicatricială, 
eventual cu, depunere de hialin. ` LES JE $ 
. Cardita (pancardita) reumatică se dezvoltă în aproximativ o treime din ca- 
zurile de atac iniţial de reumatism poliarticular acut. Termenul de pancardită su- 
bliniază interesarea concomitentă a pericardului, miocardului, endocardului şi 
chiar-a arterelor coronare şi a aortei ascendente în cadrul atacului initial  reumatic. 
Interesarea endocardului valvular este, în ultimă instanţă, elementul responsabil 
“pentru morbiditatea şi: mortalitatea majorităţii cazurilor de reumatism poliarticu- 
. lar acut, deoarece duce la deformare progresivă gi disfunctia valvulelor inimii. 
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= Degi leziuni. microscopice se găsesc în toate cele patru. valvule ale. inimii 
macroscopic leziunile pot fi văzute la nivelul valvulei mitrale şi/sau a celei aot- 
tice. Valvula afectată este roşie, tumefiată, îngroşată, în timp ce de-a lungul li- 
niei sale de închidere apar mici formaţiuni vegetante, de culoare brun-gri, cu 
diametrul de aproximativ 1 mm, intim aderente, numite veruci -(endocardită ve- 
mucoasă). Uneori verucile sunt dispuse în mici grupuri, cu zone de endocard li- 
ber între ele, alteori sunt plasate aga de aproape unele de altele, încât realizează 
o creastă continuă şi neregulată la marginea liberă a valvulei. La nivelul comi- 
surilor pot produce aderenfe între cuspe, după cum pot apare la nivelul cordaje- ii 
lor tendinoase. | vin ein oe peni Ue, dae ^51 ^ z gig 
-Microscopic, modificările- survin în toate: straturile valvulei, în inelul valvu- 
lar şi în cordajele tendinoase. Valvula se îngroaşă prin edem, creşterea vascula- 
rizatiei şi infiltrat inflamator. Vasele: proliferate sunt mai întâi de tip «capilar, cu 
pereţi: subţiri, mai târziu: după 1-2 luni, apărând vase musculoelastice cu perete 
gros. Nodulii Aschoff.sunt rareori întâlniți în comparaţie: cu miocardul. Se gă- 
sesc de regulă mici infiltrate cu celule -limfoidale. ‘Sunt prezente de asemenea 
zone de- degenerare'fibrinoidă a colagenului .valvular, care. pot.ajunge prin extru- 
zie la suprafaţa ;valvulei. Pe suprafata.acestor zone, sau în. ariile unde celulele 
endoteliale: distruse: lasă țesutul .subendocardic:inflamat să: vină  în- contact direct 
cu :fluxul sanghin;: apar verucile, care: sunt ;alcátuite din. mici-trombi . fibrinopla- 
chetari. Verucile se; întind pe şi între..cordajele tendinoase, ‘pe carele aglutinea- 
ză, aşa cum :fac. şi: cu:comisurile valvulare: Atât: leziunile, inflamatorii valvulare, 
cât şi verucile se vindecă prin: fibroză, totugi organizarea conjunctiva a depozite- 
- Jor trombotice:este un proces; continuu, depunerea trombilor. fiind favorizată de 
traumatizarea continuă a valvulelor  odată:;lezate. Distorsiunile valvulare. apar 
într-un -interval de aproximativ. un an. Ele: realizează fie: aspecte: de insuficienţă 
valvulară, fie de stenozá (Fig. 2.43), fie concomitent; de -insuficiență şi stenoză 
valvulară. = |  . eub pilo 56 ME nr d M . 58 
- . Pe valvulele scleroase, la puseele urmátoare. ale bolii, pot:âpare din nou le- 
E n eer ee ; 055: ziuni verucoase «(endocardita reci- 
“divantă): sig tei Taye 
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OCARDITA INEBCTIOASĂ. 


„Numită în trecut endocardita 
„bacteriană, acest tip de lezare a 
.endocardului poate fi produs gi de 
alţi agenti infecţioşi:. virusuri, ric- 
“kettsii, fungi, motiv pentru care 
' denumirea, de. endocardità infectica- 
să este preferată in prezent. - — 
— `. Înainte de “era . tratamentelor 
antibiotice, endocardita . bacteriană 
"evolua clinico-lezional. în două 
“forme; acută si subacută. Endocar- 
dita bacteriană „acută era O „boală 
gravă, uniform mortală, ce se de- 
clangà in cursul unei septicemii cu 
germeni. foarte. virulenti, şi. afecta 
valvule anterior normale. Leziunile 
“erau în mare măsură de tip necro- 
tic, ducând la ulceratii, perforatu, 
rupturi si embolii de valvule. Pe 


Fig. 2.43. Stenoză - mitrală, Dilatarea atriului sting, 
"atrofia ventricolului stâng, vegetaţie pe valvulă - 


aN 
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de alta pantă, endocardita batteriană subacută cra realizată de germeni cu viru- 
„lenţă atenuantá (streptococ viridans), ce lezau un aparat valvular modificat deja 
de un atac reumatic, sau de o malformatie. Leziunile valvulare îmbrăcau un. cà- 
racter ulcerovegetant, procesul patologic prelungindu-se dincolo de limita a şase 
ȘI ao | 
Tratamentul antibiotic modern, precum şi posibilităţile superioare de dispnostic 
precis ale endocarditei infectioase au facut ca in prezent diferenţele dintre cele 
două forme clinico-patologice să se estompeze treptat, asistând în prezent la un 
spectru clinicolezional, ce are la cele două extreme entităţile descrise mai sus. 
S-au produs mutații şi în privinţă” "germenilor ce produc afecțiunea. Astfel, strep- 
tococul viridans este responsabil, în prezent, de numai 50% din cazuri, alături 
de el izolându-se diferite alte bacterii, dar ŞI ciuperci anglia, Aspergillus), vi- 


să gri 


rusuri etc. » b A 


5 


cu presiune = joas pot ow stenotic. 3 m (s ode 
| Degenerescenja mucoidă a ‘valvulelor, Că: 
structiva, sunt. alte. circumstanţe ‘lezionale 


infectioase grave, cum ar. fi-cele- cu ia 
. . Macroscopic,.leziunea caracte-  - 
 risticá ‚este vegetaţia, alcătuită . din. 
fibrină şi conţinând. în. ea .microor- 
ganisme.- Vegetatiile: pot fi; mici; 
plate, . sesile, : “localizându-se : mai. 
frecvent . spre marginea .. liberă;: aie 
cuspelor valvulare. sau... mari, - de: 
chiar 2-3. cm, pedunculate, . ce se, 
întind - pe. toată suprafaţa.: valvulei; s... 


ANE ES 


interesánd uneori cordajele ; tendi- 


| Localizarea. cea. ‘mai, frecventă. este, t 
la nivelul mitralei, urmatá, la co- : 
pil, de tricuspidá şi aortă. Spre 
deosebire de adult, unde endocar- | 
dita infecțioasă se localizează':rar - 

pe inima dreaptă (la toxicomani), 

la copil frecvenţa localizării: tricus- 
pidiene este dublă faţă, de cea aor- | 
tică. i s 
"Mi opie Vegetația ‘este al- | 
cătuită . din fibriná, trombocite, nu- «i 
meroase leucocite polimorfonuclea- | 
re neutrofile, aşezate de. regulă la: 
baza" vegetației, precum şi din BE dc ADS de RR : ASSUM 
agentul - TUERI" (bacterii, ciuperci). E Rig: 2:447, Endocardite" | de paciéintiker 


* 
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Cu timpul, în cazurile ce supra- 
viețuiesc, infiltratul . inflamator se 


e O organizare fibroasá progresi- 
va ‘a vegetatiei şi endotelizarea ei. 
In timp, se pot produce . depozite 
de calciu, iar în cazul endocardite- 
lor fungice, granuloame de corp 
străin. 

“Sub vegetaţie, adeseori mascate 
de aceasta, au loc procese distruc- 
tive (Fig. 2.45) ce pot merge de 
la mici. crăpături în valvulă (20% 
din cazuri) până la veritabile per- 
foraţii. Frecvența acestora - a - cres- 

„cut de la 15,5% în era preantibio- 
tică la 30 — 45% în prezent. 
—... Microscopic,. în -cazul unui 
„orificiu recent, marginile sunt al- 
“cătuite din ţesut valvular. necrotic, 
„infiltrat. cu polinucleare neutrofile, 
fn timp. ce leziunile mai vechi 
„sunt endotelizate, jar țesutul val- 
“vular periorificial “apare vasculari- 
^at, fibrozat şi: infiltrat cu Totun- 
AS donucleate. - d 
ES cursul- | eudocarditei- "infec- 
: "ticas: pot apare: complicaţii 'endo- 
-“cardice. şi -miocardice.. Complicatii- 
d cica iei sunt rare. şi “constau. ‘din: "nipturi: de- cordaje tendinoase, anevrisme 
valvulare şi chiar din -obstructia orificiului. valvular: prin: vegetaţii - voluminoase, 
‘Ce se produc adeseori. în | endocardita. a fonica, În miocard, i ed e. modificări 


2 Fig. 245. Endocardita ulcerativa. aortict pee 


ES 


; Osler, a anevrisme micotice etc. | ta 


3, 3, LEZIUNI ENDOCARDICE RARE = E | 
3. 3. 1. CHISTELE HEMORAGICE VALVULARE 


Deseo, la sugarii sub şase luni, se pot observa mici noduli, la limita ve- 
aa de culoare violacee-negricioasă, unici sau multipli, situaţi la marginea li- 
ber’ a valvulelor, spre fata atrială a valvulelor mitrală şi tricuspids, sau spre 
faţa ventricular’ a valvulelor aorticá şi pulmonară. — 

-Microscopic, este vorba despre nişte formaţiuni chistice, tapetate de endote- 
liu; având conţinut sanghin. Semnificaţia lor nu este lucidată. Se întâlnesc de 
regulă, în mortile asfixice. După unii, ar reprezenta aspecte de remodelare ale 
endocardului valvular, care, în mod normal, prezintă la sugar invaginări. >. 
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înlocuieşte cu mononucleare, are: 
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3.32. CORDAJE ANORMALE INTRACAVITARE .. 


— Pot fi observate rareori, fie la nivelul atriilor (mai ales a celui stâng), fie la - 
nivelul ventricolelor. La nivelul atriului stâng, asemenea cordaje se ancorează pe - 
septul interatrial şi respectiv pe una din cuspele mitralei. La nivel ventricular, — 


pot uni septul interventricular cu peretele liber. E 


Microscopic, cordajele sunt alcătuite din țesut fibros endotelizat, în care se 
pot găsi uneori fibre musculare, sau, în cazul cordajelor ventriculare, din țesut ~ 


de conducere. 


De regulă, nu dau. simptomatologie clinică. Cordajele anormale ventriculare ` 


pot produce zgomote tranzitorii, mai ales în caz de dilatare ventriculară. Rareori, la 
nivelul lor se pot produce trombi. E T ane onum T, : 


YE! Cs 


„34. PATOLOGIA PROTEZELOR VALVULARE 


A Tratamentul chirurgical ‘al valvulopatiilor a devenit in epoca noastră o mo- 


. dalitate obişnuită de tratament a acestor afecţiuni, determinând o creştere a ratei 
de supravieţuire, precum şi o îmbunătăţire a calităţii vieţii acestor pacienţi. Pro- 
tezele valvulare nu sunt însă ideale, produc o serie de complicaţii, motiv. pentru 


care reinterventiile pentru. complicaţii. legate de protezele valvulare reprezintă in - 


prezent circa 5, — 15% din totalul operaţiilor pentru înlocuire de valvule: Dintre 
numeroasele tipuri de proteze valvulare, s-au impus în timp: protezele mecanice 
şi cele tisulare (bioprotezele). Protezele- mecanice sunt realizate din materiale ne- 
fiziologice, având un închizător rigid, mobil, de: diferite forme (bilă, disc etc.). 


Bioprotezele sunt flexibile, au: de. obicei trei cuspe; funcţionând oarecum similar 


cu vaivulele naturale. Ele sunt realizat di vulá aortic’ de porc sau din pe- - 


à la utilizare într-o soluție diluată de glutaraldehi- 
funcţionează. pasiv. in funcţie de presiunea intracar- 


nghin. Principalele complicaţii legate de functio- 
date in e 1. 65 unu 


ricard bovin, fiind păstrate până ili n 
"dă. Toate protezele valvular 


E diacă şi schimbarea fluxului 
narea protezelor. valvulare: sun 


T degradarea ‘materi 
_ | - tromboembolismul - -; 
| — endocardita infecțioasă 


— dehiscenţă parţială a suturilor cu regürgitare sanghivată pe lângă valvulă | 


„Degradarea materialului din care este confecționată proteza reprezintă cea 
mai frecventă complicatie, constituind peste 5076 din cazurile în care trebuie 
reintervenit chirurgical. Degradarea afectează în special bioprotezele (Fig. 2.46). 
După circa 3-4 ani de funcţionare, în colagenul cuspal se depun săruri de cal- 
ciu, fapt ce determină o rigiditate a protezei, care crapă în cursul solicitărilor 
continue ]a care este supusă, Rupturi cuspale şi perforatii valvulare sunt. posibile 


„şi în lipsa calcificării, ele permiţând regurgitarea sângelui. 


. Protezele mecanice sunt mai rezistente din acest punct de vedere. Totuşi, în 


cazul: celor. realizate din silicon, este posibilă absorbţia lipidelor sanghine in ma- 


terialul protezei care se umflă, se distorsionează şi crapă, producându-se embolii 


cu fragmente din proteză, sau mişcările. închizătorului devin. anormale. 


„ Complicatiile. trombotice sunt extrem. de :redutabile în. cazul protezelor me- 


t yd 


canice. (Fig. 2.47). Pentru a fi prevenite, pacientul trebuie să urmeze un trata- 
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ment cronic anticoagulant. Totuşi, ‘se pot produce trombi la nivelul protezei, 'Că- 
re pot fi fragmentati în timpul mişcărilor cu apariţia fenomenelor tromboemboli- 
ce, pot 'ocluziona proteza, pot reprezenta sediul unei endocardite infecțioase, sau 
pot jena sau 'ânula mişcările e protezei prin organizare conjunctivă! cicatricialá: ~ 
Bioprotezele sunt relativ netrombogene, ' chiar şi în lipsa unei terapii anti: 
coagulante, dar tromboza se poate instala în special ca o: complicatie precoce a 
plasării lor, trombul format putându-se calcifica sau | suprainfecta. . 


z Zeyh $2.2&; EREI UAE Y Ne V : : 
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"4. PATOLOGIA MIOCARDULUI 


eo 


4.1. TULBURĂRI DE Ba AU 

- Hemoragia miocardică. Probabil cea mai frecvent întâlnită tulburare de 
circulaţie, la nivelul miocardului, la copil, este hemoragia miocardică. În func- 
tie de gravitate, hemoragia poate fi- observată încă de la examenul macrosco- 
pic, sau poate fi descoperită numai la examenul: macroscopic (Fig. 2.48). 
Distributia ariilor de hemoragie variază în. funcţie. de cauze. Astfel, în more 


de 


morții . subite . «Si. neaşteptate a; pru “hemoragiile, sunt  punciifonme. Si -se 
aşază subepicardic. În coagularea. intravasculară . diseminată, ele debutează su- 
bendocardic, mai ales în regiunea camerei de ejectie a ventricolului stâng, 
în mipcardıl. ae. „cât S în. cel ginal, 


m care. se. „pia ese, ata 


ragică, difuză, e pe nonen se pM la d5- 45 CA din. 'cazurile. ce 


mor imediat. “după: o „intervenţie, pe cord, cazuri ín. care,; clinic, se- asociază 


un. sindrom: de: debit : cardiac. scázut.--De altfel; in perioada postoperatorie ime- - 


diată, hemoragiile | reprezintă . 0 problemă: majoră la acest: rup. .de- pacienţi, 
explicarea. etiopatogenezei - fiind uneori. extrem -de dificilă. 


Sindromul de. coagulare : intravasculară diseminată afectează frecvent miocar- 
dul copilului. În experienţa noastră, peste 40 96 din copiii decedați cu acest sindrom, 
au prezentat şi leziuni miocardice. 
Ele au constat în principal din 
hemoragii, dar s-au: ‘înregistrat 
de asemenea necroze de. fibre 
miocardice izolate, (Fig. 249). 
Rareori am pus în evidență 
microtrombi hialini (Fig. 2. 50). | 
Corelaţia  anatomoclinică, “in . 
„cazurile observate . de noi, a 
arătat că aceste leziuni miocar- 
dice au expresie electrocardio- 
grafică, modificările EKG fiind | 
reversibile in cazurile care su- 
pravieţuiesc, | 

Infarctul miocatiic este 
rarisim la copil. In „experienţa 
noastră există numai 3 cazuri. 
la peste 3000 de necropsii in- 
fantile neselectionate. Infarctul | 
miocardic la copil poate fi ` 
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Fig. 2.49. Necroza unor fibre miocardice al LT „2.50, Tromboză capilars în miocard în 
E „izolate - wee NARS SAE EA? SEE UV CLR CID ` ee Sa Ctm 


vas vx 


produs de unele anomalii congenitale” ale coronarelor (originea: arterei co- 


. ronare stângi în artera“ pulmonară), sau. de boli câştigate ale acestor ar- 
tere i calcificarea arterială idiopatică- (fie: 51), sindromul "Kawasaki, 


A 


în care. „expresia. E 


the 


Fig. 2.51. Cicatrice postinfarctică. Cauza este calcificarea idiopatică a arterei coronare (vezi fig. 2.85), 
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"Ca: orice. juna il reacţionează, 
: pans Ke ue ea celulară (Fig. 2.53), distrofie grasă şi 


Sub termenul de tal mian ies 2. 5) se La ee ee de p e 
generativ, ce se întâlneşte relativ frecvent în He wo copiilor ii rca Macro- 
scopic, zonele „afectate sunt - 


CT. 


My, 


Fig. 2.53. Intumescenţă celulară miocardică 


„şi chiar. “frecvent, la injuriile 


i sunt’ extrem de. comune, fiind ete 


"e 
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citoplasma fibrelor interesate se 
înlocuieşte cu vacuole mari ce 


confere fibrelor respective un 
aspect ,golit". În timp, aceste fi- 
bre colabeazá, determinând o 
densificare cicatricială a Stro- 
mei din zonă. Asemenea modi- 
ficări am întâlnit în hemoragia 
subarahnoidiană, tumori  cere- 
brale, dar si în hipoxie sau 
tulburári electrolitice grave, cu 
pierderea potasiului din fibrele 
miocardice. Au mai fost descri- 
se modificări similare în admi- 


du hipertiroidism. 
„„. Sub termenul de degeneres- 
Fig. 2.54. Miocitoliză . ^ ^. S <<$ cent miofibrilară sunt suprinse 
"modificările  miofibrilelor, in 
miocitoliză, sau în necroza he- 
re difuză subendocardică. .Măcroscopic,: zonele : afectate pot fi hiperemi- 

„ hemoragice sau aparent normale. 

“Microscopic, citoplasma: : fibrelor - “miocardice. „afectate. „apare - hipersegmentată, 
benzi. eozinofile: dense: alternând cu. arii: granulare. -Uneori, în. unele fibre se acus 
muleazá: un ‘material: bazofil granular, ce se dovedeşte a fi. calciu. la- coloraţiile 

iale.. :Electronomicroscopic, .as aspectul. histologic - este: explicat p prn. densa, fe 
Zării miofibrilelor şi degenerarea . acestora.: h 

Necroza hemoragică difuzá: subendocardică apare, Ja. 
stâng, in 15—45 46 din cazurile- ce: mor la: scurt: timp. pe o. intervenţie. pe 
cord. ` Clinic; se::asociază un sindrom: de debit cardiac. scăzut. .Macroscopic, 
aspectul: ese -caracteristic «gi: const. dintr-o. arie: „circumferenţială, hemoragică, . şu- 
bendocardică la nivelul venuieolulit sáng. Microscopic, leziunile incipiente con- 


au tendința, să conflueze şi să - 


4 nistrarea de adrenalină şi în 
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stau dintr-o. zonă de hipereozino- 
filie a fibrelor miocandice sub 
endocardice,. care prezintă şi 
benzi de contracție. Grosimea zo- 
nei afectate variază de la dimen- 
siunile a 1-2 fibre musculare 
până la aproape 1 cm. Cazurile 
ce supraviețuiesc un timp prezin- 
tă pierderea nucleilor, degeneres- 
centa miofibrlari şi hemoragii 
interstitiale. Dacă pacientul supra- 
vietuieste destul, zona se organi- 
Zeazá conjunctiv (fibrozá 
subendocardică) (Fig. 2.54. bis) 
şi uneori se calcificá. ^— = ' 
Degenerescenta miocardi- 
că bazofilă, numită de unii de- 
generescenţa  mucinoasă, sau ^. 
coloid cardiac, este o. modifica- ... .. 
re extrem de comună la adult, 
dar întâlnită rareori la copil şi — | E 
sugar. Leziunile nu pot fi detectate macroscopic. Ele pot fi găsite la examenul 
microscopic al. peretelui: ventricular. stâng «posterior; -la nivelul septului inter- 
ventricular-si la nivelul apendicelui atrial.stáng. Fibrele miocardice pot, fi afec- 
tate în grup sau individual, pe: toată lungimea „lor, sau’ segmentar::: In -H-E, 
leziunea are -o..culoare albăstruie, un aspect granular, cu: tendință la dispoziție 
subsarcolemală. Ea poate. fi nonstratá colorati: Y | 
Natura biochimică a depozitului este. necunoscută, dar. probabil este un produs 


Ep > E 


"T 


Ea poate. fi demonstrată elegant .în coloratia. PAS (Fig. 2.56). 


al metabolismului. viciat al glicogenului. Modificarea poate fi întâlnită in. mi- 


xedem, cardiomiopatii, boala Lafora (formă familială dé epilepsie mioclonica). 
__, Calificări , miocardice. Depunerea. calciului în miocard poate, avea loc in 
trei circumstanțe : a. calcificarea distrofică, b. calcificarea metastaticá, c. calcifi- 
carea idiopatică. as | BEE. PENSE ESE S ESE GETE ag. cio ur à Po ARPT ES EE = i 4 e a: " at ae pias 


^. ve i Fig, 2,56. Degenerescenti bazofilă a fibrelor miocardice 
d | 
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Fig. 257. Calcificare distrofică miocardi == 


i a. Calcificarea distrofică are loc în: condiţiile unui . Tnétabolisin normal al 
calciubiis: cu calcemie 'normală, - când calciul se depune pe anumite leziuni 
preexistente, la nivelul cordului. : Astfel, leziunile inflamatorii ale endocardului, 


calciu. Fibroelastoza endocardică cu supravieţuire "mai îndelungată favorizează 
de asemenea "depunerile. de calciu. Calciul se poate depune rapid (uneori într-un 
interval de. numai 6 : zile), “după o intervenţie chirurgicală ` pe cord. Calciul se 
depune. in acest caz pe. membranele: mitocondriale alterate - de hipoxie, sau pe 
modificări de  degenerescentá. miofibrilara. © 

b. Calcificarea. metastaticd este rezultatul; 
calciul din oase şi cresc implicit calcemia. Astfel, hiperparatiroidismul (Fig. 2.58), 


“cronice, mai ales cele ce nece- 
sită dializă, leucemiile sunt cau- 
Te potentiale de  calcificare 
„ metastatică miocardică la copil. 

c.  Calcificarea  idiopatică 
(Fig. 2.59) este de cauză necu- 
noscută, putându-se asocia cu 
calcificarea arterială idiopatică. 

Macroscopic, - depozitele de 
calciu sunt albicioase, Tugoase, 
in timp ce microscopic ele sunt 
granulare, bazofile. 


Depozitele de fier (hemosi- 
derină) în miocard. Pot surveni 
fie 'în cadrul hemocromatozei, 
Sue 23 fie 'secundar hemolizei şi trans- 
Fig. 2.58.. Calcificare metastatică miocardică, - . fuziilor 'repetate în anemiile he- 


poo rider île TODA TAMN, a molitice congenitale severe. 


ai 
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miocardului (Fig. 2. 57) şi -pericardului. se „asociază frecvent cu“ depuneri de 


unor procese patologice ce Ku 


hipervitaminoza D,  nefropatiile 
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Fig 2,59 Calificare: idiopatica miocardica 


- Hemocromatoza afectează. miocarăul în aproximativ 90 % din cazuri. Ma- 
croscopic, inima are o “culoare bruni, conţinutul“ ‘de fier fiind de 2—20 de 
ori mai mare'decát la normal. “Microscopic, fierul se: “depune iniţial perinuclear, 
de unde se extinde: longitudinal printre” miofibrile.- “În col. H-E, hemosiderina 
apare: de culoare: brun-galbuie, "evidenţierea êi- histochimica făcându-se. în: COE 
Perls, când. depozitele “au -o 'culoare albastră. 


Oxaloza. Circa 30:95. din enti cu 


| aloză dezvolta 1Zlüni X34 
Microscopic, in examinarea în lumină olarizată, apar. cristale birefringente, 
incolore în miocard „Fiind, “solubile in apă, piesa, trebuie: fixată in soluţii al- 
coolice. Miocardul învecinat poate. fi ; normal, „poate. dezvolta o reactie gigan- 


tocelulară de corp străin, sau poate. prezenta. fibroză.. “Uneori, . este afectat E 


sistemul de conducer Uu 


“ Glicogenoze.: ‘Dini tre cele “cel puti 
puneri cardiace de glicogen survin în tipurile IL. Big şi IV de boală. 

Boala Pompe (glicogenoza de tip: Jm este datorată deficitului de maltază 
acidă, realizându-se depuneri e slicogen in: inimă, „limbă, muşchi, ficat, rinichi 
şi sistemul“ nervos. | T 


Inima este mult mărită în” volum, : uneori 'miócardul îngroşat determinân and 
apariţia unei stenoze musculare subaortice, la care se poate adăuga o ingrogare 
broelastică a endocardului. Microscopic,’ fibrele ` musculare prezintă vacuole 
(Fig. 2.60), fapt ce produce pe preparat un aspect reticulat. Prin fixare specială 
şi. coloratii. specifice, (carmin Best, PAS). se pot pune, în evidență depozitele 
de glicogen din fibrele miocardice. 


având | ca- rezultat“ “apariţia unui: “bloc complet. -- 


Depozite, de glicogen, cu aspect similar apar şi. în. glicogenoza de tip III 


(boala Forbes), in care existá o insuficienţă de amilo -1-6-glucozidază în ficat, 


inimă gi în muşchiul striat, precum şi în glicogenoza de tip IV (boala An- | 


derson) în care defectul enzimatic de mai sus apare generalizat, yet 


Mucopolizaharidoze. Dintre, cele cel puțin şase tipuri de mucopolizahari- 
doze, s-au descris interesări cardiace in tipul I (boala Hurler) şi în tipul II 
(boala Hunter), ambele boli evoluează cu nanism şi modificări . faciale + carac- 
teristice, fiind. datorite depunerilor. de condroitin sulfat B si heparansulfat. Tipul 
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Fig. 2.60.- Glicogenoză: cardiacă 


Ise: transmite: autosomal : recesiv: “şi. este. rapid. mortal, tipul II se transmite 


X-linkat recesiv.. şi. permite -supravietuiri până “în decada. a patra. Principalele 


modificări - ma croscopice.. apar la. ;nivelul.. V alvulelor -(în ordinea : frecvenţei: mi- 


trala, „aortica, tricuspida), care apar ingrogate,. cu nodozităţi şi -retractii, ca cele 


lezate de. reumatism, dar fără aderente la comisuri.. Microscopic, -valvulele - apar 


A $ 


ngrogate fibros şi chiar calcificate. În grosimea: valvulelor se găsesc. numeroase 
celule vacuolate — „gargoyle”, ce conțin mucopolizaharide ce se solvi insi in 
fixatorii apogi. Celule, asemünitoare pot fi prezente in interstiţiile miocardului, în 


focarele de fibrozi miocardică sau chiar in sistemul de conducere şi în coronare. 
„Modificări similare pot apare în gangliozidoza generalizată. = ' 7 


Boala: Whipple.. Manifestările cardiace sunt frecvente. în: această boală, cu 
deosebire la nivelul endocardului valvular. La: acest. niyel.apare .o. endocardită 
tromboticá nebacteriană, ce se poate suprainfecia. Microscopic, la -baza vege- 
taţiilor se găsesc macrofage mari, rotunjite, PAS+, cà cele din intestin. Celule 
asemănătoare pot apare, în interstitiile miocardului şi în grăsimea. epicardică.. 
"^ Lipidoza cardiacă izolată. Este o boală rari, întâlnită exclusiv. la sexul 
feminin, ce conduce la moarte prin aritmii, în primii. doi ani de viaţă. Mi- 
croscopic, se găsesc aglomerări de celule spumoase, mari, ce contin un lipid 
complex, aşezate imediat subendocardic şi .în sistemul. de conducere. Uneori, 
celule similare apar la „baza valvulei  mitrale, cauzând: ingrogarea ei. : 


^ Modificări miocardice in-fibroza chisticá' de pancreas (mucoviscidoză). 
Afectarea cardiacă în fibroza chistică de pancreas este rară. ‘Macroscopic, inima 
este’ hipertrofiatá şi dilatată, mai ales la nivelul ventricolului stâng. ‘Microsco- 
pic, apare o fibroză difuză, neregulată, uneori perivasculară mai ales ‘la’ nivelul 
ventricolului stâng şi în-septul interventricular, — ~ icd Ai Ee dons 
Modificări miocardice în boli neuromusculare. În ataxia Friedreich, apar încă 
de la vârste mici modificări EKG şi insuficienţă, cardiacă. Substratul lezional este re- 
prezéntat de o fibroză interstitial însoţită de modificări regresive ale fibrelor miocardice, 
. - Modificări miocardice similare sunt descrise in distrofia miotonică şi în 


unele forme de distrofie musculară” progresivă: 


È 
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4.3. CARDIOMIOPATIILE 


Deşi termenul de cardiomiopatie a fost introdus in literatura medicală în 
1957 de către Brigden, nici azi nu există o unanimitate de păreri cu privire 
la conţinutul noţiunii, clasificare etc. Trecând peste aceste aspecte controver- 
sate, vom preciza punctul de vedere adoptat de noi în prezentarea subiectului. 
Vom înţelege prin cardiomiopatii un grup de procese patologice ce creează 
disfunctie miocardici, dar nu sunt produse de următoarele cauze : ischemie, 
inflamații, tumori, hipertensiune arterială, valvulopatii, malformații congenitale, 
boli pericardice. Din acest grup s-au desprins şi vor continua să se desprindă 
(pe măsură ce vor fi elucidate etiopatogenetic) o serie de suferinţe „secundare” 
unei anumite cauze : "avitaminoze (beri-beri), intoxicații (cobalt, alcool) peri- 
partum, ataxie Friedreich, amiloidoză, hemocromatoză etc. Unele dintre acestea, 
care survin si.la copil, au fost descrise la capitolul ,,Distrofiile miocardului”. 

Cardiomiopatiile de cauză neelucidată le vom prezenta potrivit clasificării 
OMS (1980), care recunoaşte : cardiomiopatia dilatativă (congestivă), cardio- 
miopatia hipertrofică, cu sau fără obstrucţie şi. cardiomiopatia restrictivă. 

Incidenta catdiomiopatiilor la copil nu este cunoscută, dar ele survin cu 
o frecvență dublă la sexul masculin şi se pare că, evoluează mult mai grav 
(mortalitate dublă) la rasa neagră. Mai mult de 50 % din cazuri sunt repre- 
zentate de cardiomiopatia dilatativă. . ^. = |... 


* 


- 77" 43. CARDIOMIOPATIA DILATATIVA (CMD) 


Este cea mai frecventă. forma de “cardiomiopatie. ‘In realitate este vorba 
despre un spectru de procese patologice. al căror. rezultat comun este o inimă 
dilatată, insuficientă. CMD poate apare „la orice vârstă, apărând mai frecvent 
la adultul de sex. masculin. Din punct de: vedere clinic, CMD este caracterizată 
printr-o insuficienţă. cardiacă “cronică pro gresivă cu reducerea marcată a fracţiei 
de ejectie, datorită : unei. hipokinezii globale şi/sau unor anomalii de mişcare 
ale unor segmente; ale -pereților ventriculari. La unii pacienţi mai pot apare 
tulburări de ritm (eventual cu: moarte. subită), dureri toracice, manifestări trom- 
boembolice. Macroscopic, ini- ^ ^... | | | 
ma este mărită şi globuloasă, ` 
greutatea ei depăşind cu 25 — 
60 % normalul, grosimea pe- 
retelui ventricular însă. este 
normală datorită dilatării came- 
relor inimii (Fig. 2.61). La co- 
pil poate fi evidentă o fibroză 
endocardică, motiv pentru care 
unii cred că forma dilatativă a 
fibroelastozei endocardice este 
în multe cazuri o CMD. In 
cavitățile inimii se pot găsi 
trombi murali. (Fig. 2.62) de 
diferite dimensiuni gi ín dife- 
rite stadii de organizare Con- 
junctivi. Din ei se pot 
fragmenta tromboemboli, după 
cum organizarea lor completa 


T x 


Fig. 2.61.. Cardiomiopatie dilatativa 
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fibrele miocardige uit hipertrofiate;: dar 
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| al. căror diame- 


„Fig 2,63. Cordioraicpatie dilatativă. Deşi nuclei demonstrează caractere hipertrofice, 
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nana fn: unde: cazuri „există O miocardită intestţala focal. limfocitară, de 
grad redus: ii 
Diagnosticul diferential. trebuie facut cu ‘cardiopatia ischemică. diédurer Gaia 


in special la diabetici, cu. hemocromatoza, miocardita şi cu cardiopatiile' se 


cundare toxice, de hipersensibilitate, teumatice din bolile de colagen etc. - 

Patogeneza CMD nu este cunoscută. Două, teorii patogenetice - care nu se 
exclud reciproc domină cercetările. actuale, Pentru unii, CMD este „consecinţa 
unui proces inflamator viral, ce inițiază şi eventual întreţine anumite mecanisme 
autoimune. Cea de a. doua. teorie vede. CMD ca o boală metabolică, în care 
este posibil ca tot mecanisme auto-imune să împiedice buna desfăşurare a 
unor PINGS. | enzimatice. vesele ; pent, fuia. fier miocardice. : x 


Desi récentes reali nu esie cunoscută, : CMH ieste mai: i rară. decta CMD. 
Boala- “poate «fi. diàgnosticatá-la ‘orice 
tânăr, cu:atát prognosticul est ma 
trofie. sepială:. asimetrică, mişcare stolicá- 
iar. core dae ezoteric, a-i 


generează pe. pli u 
(stenoza asaan subaortică 


lipsesc, fiind prezente însă: anomalii EKG. 
‘Macroscopic, există 0 hipertrofie iventri 
putând “creşte. de 2 po 
stâng, cát Si pe cel drept (hipertrofie simetrică), : 
simea  septului « interventricular este mai mare- decât cea a peretelui : ventri- 
cular stâng. liber (hipertrofie: 
pe: distante variabile. În aceasta: din-urmă, . 


fi situată bazal. ubaonic), amedioseptal. au apical. Contactul cronic al cuspei 


."Cardiomiopatie -hipertrofică — 


rst "dar de cât. C pacienta este. mai 


ic pec sau: d semnele "dinis de obstructie 


ü greutatea: inimii 
atât peretele entricolului 
dar, in-cele mai multe cazuri, 


asimetrică) (Fig. 2.64), hipertrofia extinzându-se- 
„aşa cum am arătat, hipertrofia poate: 
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mitrale anterioare cu septul .interventricular, în partea a doua a sistolei ven- 
triculare, produce o îngroşare cuspală, precum şi o fibroză endocardică suba- 
orticd, a cărei formă este imaginea în oglindă a cuspei mitrale anterioare. 
Cavităţile ventriculare sunt mici, cu pin cazurilor in care survine insufi- 
cienta cardiacă. Atriul stâng este de regulă dilatat. În unele cazuri, in care 
hipertrofia este medioseptală, la vârful inimii poate apare un anevrism apical 
necontractil, în care se poate forma un tromb. E 

. _ Microscopic, fibrele miocardice sunt mult hipetrofiate, având nuclei hiper- 
trofici si hipercromi. Dezorganizarea fibrelor miocardice (Fig. 2.65) este mai 
intensă decât în alte cardiopatii, depăşeşte 5 45 din fibre, ducând la apariţia 
unor dispoziţii in vártejuri; sau a unor fibre ce se ramifică, precum şi la 
aranjamentul nonparalel al elementelor contractile sarcoplasmice. Adeseori apare 
o fibrozá interstiţială, parcelará sau difuză ((ransmurală), precum şi o fibroză 
endocardică în regiunea subaortică, la cazurile cu..hipertrofie septală bazală. 

Diagnosticul diferenţial trebuie făcut cu angularea legată de vârsta septului 

interventricular, acromegalia, stenoza . aortică, stările hipercontractile, hiperten- 
siunea cronică, glicogenoza tip II, amiloidoza, miopatia ereditară mitocondrială, 
distrofia musculară  miotonică,. boala Fabry. Deoarece în CMH pereţii hiper- 
trofici au complianta. scăzută, în unele cazuri: se pune problema diagnosticului 
diferențial: cu CMR. «7 1:8 vq e ox uo Scb us m a 

— La copiii mamelor diabetice poate apare. o cardiomiopatie asemănătoare 
CMH, care este de regulă tranzitorie (regresivă), dar uneori este progresivă 
şi. fatală. su c pep Cut cost eR pu oe AC Duc a QST yy Dea bie ae 


CMH este familială in circa 50-60 % din cazuri şi sporadică în restul 


cazurilor. Se pare că mai multe defecte genetice pot: contribui. la apariţia mo- 
dificărilor diagnosticate ca CMH. Datele actuale: sugerează. incidența crescută. 
a antigenelor HLA DR4, A9, B5. şi B40. Totuşi, în aproximativ. 75 % din 
cazurile cu transmisie familială, -aceasta se face autosomal dominant “cu pene- 


traré-si “expresie. variabild. 305 30005009 aci a a ie a ea ni 
in unele cazuri, ridică problema unui defect de 


e LÀ t 


Asocierea cu lentiginoza, : 


creastă neurali. Faptul că hipertrofia poate “deveni, evidentă numai după pu- 


bertate sugerează importanţa factorilor neurohormonali. În prezent sunt anali- 
zate două ipoteze cu privire la apariţia CMH: a. răspunsul defectuos al 


Fig. 2.65. Cardiomiopatie hipertrofică. Se observă dispozi 
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tia anarhică a fibrelor miocardice 
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fibrelor. miocardice pe cale de dezvoltare, la stimularea simpatică gi b. reglarea 
defectuoasă a. calciului. din citosol. P DE | ] 
Cazurile de CMH cu modificări moderate pot fi asimptomatice, altfel boa- 
“la conduce la insuficienţă cardiacă.. CMH se asociază frecvent cu moartea 
subită prin tulburări de ritm. EP ag hy pe 


43.3. CARDIOMIOPATIA RESTRICTIVA (CMR) 


Este cea mai rară formă de CM. În forma sa clasică, CMR se manifestă 
clinic prin insuficienţă cardiacă congestivă asociată cu o inimă de dimensiuni 
normale sau uşor mărită, mimând în acest fel pericardita constrictivă. Fizio- 
patologic, este vorba despre reducerea umplerii diastolice, datorită unei disten- 
sibilititi ventriculare scăzute, produsă — de alterări morfopatologice ale 
endocardului, miocardului, sau ambelor structuri concomitent. În CMR sunt 
cuprinse două grupe de tulburări idiopatice, care au în comun restrângerea 
umplerii ventriculare, dar se deosebesc prin prezenţa sau. absenţa eozinofiliei. 

“Grupul bolilor cu eozinofilie cuprinde : sindromul hipereozinofilic, miocar- 
dita eozinofilicá şi. fibroza endomiocardică. Aceasta din urmă este înţeleasă 
azi ca un spectru morbid ce cuprinde fibroza endomiocardică tropicală (in 
care eozinofilia se întâlneşte rareori) şi endocardita parietală fibroplastică (fi- 
broza endocardică Löffler). În patogeneza acestei forme de CMR se incrimi- 
neazí acumularea si degranularea . eozinofilelor la” nivelul endocardului si 
miocardului, cu producerea. unor necroze toxice focale ce conduc in final la 
fibroză. Din punct de vedere, macroscopic, se constată prezența unor trombi 
endocardici situaţi la nivelul camerei. de admisie a: ventricolelor, care pot 
oblitera mare parte din cavitățile ventriculare, sau pot îngloba cuspele valvu- 
lelor atrioventriculare, producând - consecutiv. insuficiență- mitrală sau tricuspidă. 
Atriile apar dilatate, în schimb: hipertrofia si dilatarea ventriculară depinde de 
gradul de- insuficienţă: valvular’. «Microscopic;:-trombii endocardici “recenți sunt 


bogaţi în eozinofile, acestea "infiltránd- si endocardul : şi miocardul subiacent. 


Mai târziu -se produce. la- acest: nivel un' ţesut de -gianulaţie care conduce în 
final la, o fibrozá endocardică densă. ce :se- poate asocia cu fibroza miocardului 
subiacent.  ::-.:77 £959 Cum RE. BAC Bee Pază C L3 c an à 
Forma - noneozinofilică  a'-CMR (fibroza: miocardicá idiopatică) se. caracte- 
rizeazá prin scăderea compliantei ventriculare produse prin fibroză miocardică. 
Macroscopic,’ inima prezintă .atriile dilatate:si ventricolele normale. Nu se gă- 


sesc tromboze endocardice:’ Microscopic; miocardul este afectat de o fibroză: 


interstiţială parcelará sau difuză, fibroza endocardicá fiind redusă, iar eozino- 
filele lipsind.- Există fibre musculare hipertrofiate, eventual. cu degenerări sar- 

Simptomatologia CMR poate fi realizată de o serie de cardiomiopatii spe- 
cifice cum ar fi: amiloidoza, hemocromatoza, sarcoidoza miocardică, tumorile 


miocardului, boala Fabry, pseudoxantoma elasticum, sclerodermia, fibroza mio- 


cardică de iradiere. Din acest motiv se indică biopsie endomiocardică, ea fur- 
nizând elemente lezionale importante pentru diagnosticul diferenţial. 


44 INFLAMAŢIILE MIOCARDULUI 


Miocardita reprezintă una din afecțiunile cele mai frecvente ale miocar- 


dului la copil. Dacă în trecut morfopatologia afectării inflamatorii a miocar- 
dului avea mai mult un interes academic, cazurile grave ducând la deces, iar 
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er „uşoare la vindecare: prin fibroză, în prezent posibilitatea biopsierii mio- - 
ca ului (biopsie endomiocardică, biopsie intraoperatorie) a revigorat interesul ^. 
E Pru M PatolOBICĂ a diócürditelor; ^ Lot DW ITALO T cog nne 
.. Din punct de vedere etiologic, miocarditele pot fi produse de nenumărate - 
cauze (vezi tabelul nr. 2.5) Iu gums JUI uS UE | We 
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macroscopic, modificările: su 


. absente. Se poate remarc: 


- cavitatilor.. ventriculare şi: c 
„culoare gălbuie -pătată,; de: ,,frun: 
„găsi trombi murali, dar cu o frecve B | | 
dilatativa. “Cazurile; cu, evoluti I tà “pot: “prezenta. - arii: de necrozi 
francă, ce simulează macroscopic infarctul de miocard. Dacă supraviețuirea este 
de durată, ‘apare ;0 -fibroză miocardicá difuzi şi,- după. caz, fie hipertrofie ventri- 
culară, fie modificări sugestive, pentru o“ cardiomiopatie :'dilatativă. nS? 


.-. Tabloul microscopic. este influenţat mult. de etiologie. Ca notă ; generală; 
diagnosticul. microscopic de miocardită trebuie: făcut numai “când ‘se. potde- 
A monstra leziuni degenerative ale fibrelor miocardice în contact direct cu infil- 
E trat inflamator.:(Fig.: 2.66). « «i iusso v pes us E> dumme code 
» i Mirozele reprezintă probabil etiologia cea. mai. frecventă. a miocarditelor. la: 
s sugar şi copilul mic. Ele pot afecta numai, „sau. în principal miocardul, dar 
| adeseori coafectarea miocardică survine în cursul evoluţiei unei viroze a căilor 
respiratorii, superioare, sau a sistemului neuromuscular., Documentarea’ etiologiei: 
virotice este dificilă, recurgándu-se de obicei la demonstrarea creşterii titrurilor 
“serice de anticorpi. Patogeneza miocarditelor, virotice nu este nici ea bine pre- 
cizatá. Lezarea fibrelor miocardice poate fi datorită“ efectului citopatic al vi- - 
rusului în cauză, dar se postulează . şi mecanisme imunitare... . o no 
_ Astfel, în proximitatea fibrelor “musculare. ce.. prezintá antigen | virali, : sau, 
conditionati de virus, se acumulează macrofage şi limfocite, dintre care multe 


A < 


sunt.citotoxice (Fig. 2.67). .. — 


pot prezent 


ta 
croză francă, dn X -ce intersti| 


Se „obeeruă: leziuni | egere ale: fibrelor. miocardice în în „contact 


„inflamator interstitial 


îmbrăca deua asp ecte- microscopice, în func- 
X | şi in febra tifoidă, agen- 
prin exotoxina. elaborată. 


AN cia. pU py sau “chiar ne- 
„congestionate ” si infiltrate 


1 poate rai fie prin: “infiltrate difüze 
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„formare. de microabcese Cig 
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Fig. 2.68. Abces miocardic 


2.68). Această eventualitate, “rară în. prezent datorită. tratamentelor antibiotice, 
poate acompania uneori o endocarditis infecțioasă “severă, sau o pericardită puru- 
lentă. În fine, reacţia faţă de anumiți microbi poate îmbrăca un caracter granu- 
lomatos, cum este cazul în tuberculoză. Afectarea miocardică în -tuberculoză este 
astăzi foarte rară, când apar, tuberculoamele* localizündu-se subepicardic. e, 
Miocardita- fungici este ex ceptionalá la -copil, ea apărând, de regulă, în con- 
ditii de imunoincompetenţă „congenitală 'sau câştigată. ^. 
Dintre miocarditele produse de paraziți, tripanosomiaza (boala Chagas), sur- 
venind doar la tropice, depăşeşte interesul -nostru. direct. În schimb toxoplasmoza 
determină relativ frecvent leziuni miocardice “Astfel, peste. 50 % din cazurile 
; fatale de” toxoplasmoză congenitală 
„au, cel puţin clinic, coafectare 
? miocardicá. Desi . microscopic, 
sunt descrise infiltrate inflamatorii 
 intersti(iale difuze, cu rotundonu- 
.cleare. şi eozinofile, evidenţierea 
directă a parazitului este dificilă 
şi datorită faptului că faţă de fi- 
brele miocardice ce îl conţin, nu 
se produce nici ò reacţie inflama- 
torie. În fapt, parazitul, odată pă- 
truns in fibra  miocardică, se 
înmulțeşte până când sarcolema 
acesteia delimitează exclusiv, sute 
de paraziți, constituind un pseu- 
dochist (Fig. 2.69). Unele dintre 
„medicamente pot produce leziuni 
fe “Hac. la nivelul miocardului. Ele pot 
Fig. 2.69. Toxoplasmoză miocardici. Fibra din acţiona direct, producând necroze 


centru este golită de conţinut fiind ocupată de. de fibre miocardice, dar cel mai 
paraziți. Nu există reacţie inflamatorie. Ft Wu 
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frecvent determină reacţii de hipersensibilitate, cu acumulare de eozinofile în 
interstiţiile miocardului, asociat cu un proces de vasculită. 

Exemplul cel mai pertinent de miocardită produsă în principal prin mecanism 
imunologic este miocardita reumaticd (Fig. 2.70) Rară, din fericire, în prezent, 
ea prezintă aceleaşi leziuni ca şi cele descrise de noi la nivelul endocardului. 

Mecanisme imunologice sunt implicate şi în fenomenul de respingere a 
grefei de cord. Principalul procedeu de detectare şi control al acestui fenomen 
este biopsia endomiocardicá ventricular’ dreaptă transvenoasă, care se efectuea- 
ză săptămânal, în prima lună după operaţie, apoi la un interval de două săp- 
tămâni. După externare, biopsia se repetă la trei, patru şi la şase luni, pentru 
ca apoi să se recurgă la ea anual. Biopsii adiţionale sunt necesare în caz de 
EKG cu complexe subvoltate, febră, tulburări de ritm, insuficienţă cardiacă, 
sau creştere bruscă în greutate, simptome ce pot anunţa fenomenul de respin- 
gere. De reguli, se iau mai multe fragmente (uzual trei), pentru a reduce la 
un minimum de 5 % şansa de a nu diagnostica fenomenul. _ 

Leziunile endomiocardice, în fenomenul de respingere acută, mediată celular, 
a grefei cardiace (sistematizate de Billingham), sunt prezentate în tabelul nr. 2.6. 

Diagnosticul diferenţial. trebuie făcut, cu : includerea în biopsie a locului 
unei biopsii anterioare, infecția virală sau parazitară, modificările produse de 
tratamentul cu ciclosporiná etc... : ; | 
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^ Ín cazul fenomenului 


vasculară care lezează cu predilecție arterele coronare epicardice mai mici (0,5 


—1 mm diametru). Acest fenomen se produce de obicei după trei luni, dar 


a fost descris în unele Cazuri încă din ziua a 9-a. Arterele interesate prezintă 
o îngroşare intimală, pe seama unui ţesut fibroblastic lax, lamelele elastice 
pot fi intacte sau fragmentate, în timp ce. media vaselor este : infiltrată cu 
mononucleare. Pot apare. şi plăci lipidice. Aceste leziuni se pot asocia cu 


arterită acută a micilor. vase,intramiocardice. - s 
 Miocardita Fiedler şi miocardita giganto-celulara ~~ 


Interpretate de unii ca două entități dis 


tincte, considerate de marea majoritate 


a autorilor ca tablouri histopatologice diferite ale aceleiaşi entităţi, cele două tipuri 


t cau e ata 2 


Fig. 2.70. Miocardită reumatică. Nodul Aschoff cu celule gigante. 
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à lua agtere din fibre” miocar dies 
e“multe eozinofile. © 
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timp. ce: microscopic „infiltra 
şi celule gigante multinucleate ( 
| celule gig; eed 


rdice degenerateFig. 2.71). Etio- 


gas ‘Tabel nr: 26 ~ 
- | Gradul respingerii — | 
; Minima (reversibil) interstitiale _ sa 
| i adicente, care în | - 


| se infiltrate | 
e, perivasculare, cu „celule | 


| nterstitial. - Reduse 


‘interstitial ‘perivascular’ şi endocardic mai | 
cu . pironinofile:: mononucleare. Miocitoliza . | 


NA 


Infiltrate bogate, in ‘care apar. si. neutrofile. 
"Hemoragii. interstitiale,.-Miocitolizi a : unor: grupuri 
mái: mari de miocite .  .— ^. Ee ecu 


4 
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£i 


‘Mononucleare restante, mai mici şi nepironinofile. | 


Fibroz& activi, cicatrici, pigment lipocrom in | 
macrofage, depozite de hemosiderini. — ^ +] 


Pe cale de rezolvare 
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,  Afectarea tumoral’ a inimii là copil este :rară, dar nu excepţională. Dacă 
în trecut diagnosticul se făcea aproape exclusiv la 'necropsie, in prezent pro- 
 gresele înregistrate de investigaţiile paraclinice cardiologice permit stabilirea 
| , iar în Cazul tumorilor benigne, au început să se înre- 


t 


liagnosticului in vivo, iar î „a 
gistreze succese: chirurgicale. ^ <- ODE, a ^ 
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E de tumori de i inimii descrise la copii s sunt , prezentate $ în tabelul nr. 2 1 
Ee JU uS Hr D. ue abel nr., 27. 
Tipurile. de tumori ale inimi la copil 


"Tumori secundare (net) 
. Tumori primitive "A 
Pericardice 
Tumori disontogenetice . 
Coristoame : pU patit | i a it ici 
— chist simplu 5-3 7 m iere - éhist No E 
- chist bronhogen | mezoteliom al modului. atrio- ii 
chist enterogen Masc PME AP aM , ventricular... DEAE PAN 
< timus. c idea 7 o EE e ~ tiroida s 
— tiroidă Me in aa er mre Be 


"Miccariice wo 0 bs Endocardice: 


HE T ve 


Hamartoame : WE 
~~ L hemangiom: .- 


;- hamartom 
— limfangiom - f vue gis: 


© Teratoame : 
ue benigne. : 


“cativa în“ Je, find pie infanti 
Desi foarte rare, metasiazele cardiace 


“itive ale” “inimii la "copil n experienţa“ noastră, rea da limfoamele 
“maligne se. asociază cel m frecvent cu “depozite. secundare la nivelul inimii. 


La. nivelul. pericardului, acestea , „pot: jua. aspectul. unor. noduli tumorali, al unei: 


afectări difuze — cw. ángrogarea; tumoral :a pericardului, , sau.tumora care. _afec- 


ează un Organ vecin invadeazá:sacul. pericardic. Uneori, prezenţa. metastazelor 


evocă: o::pericardită: hemoragică, eventual 'cu.'celule; tumorale ‘la examenul mi- 
croscopic. În miocard, metastazele au un aspect nodular (Fig. 2.72), bine 


circumscris, putând fi dispuse atât: la, nivelul -ventricolelor, cát şi al atriilor. . 
O dispoziţie mai particulară, este cea subendocardică, când tumora se poate 
“proiecta ca o masă polipoidă spre cavitate, ulcerându-se ‘sau prezentând mici E 


trombi' pe suprafaţa ei^ Dimensiunile variază: de la cele microscopice; la -no- 


duli de peste 1 cm. diametru, ,Simptomatologia - clinică! este “adeseori redusă, 


metastazele evoluând . silențios, aljeori s se. „pot diegistm. tulburări, de ritm. sau 
tamponadă cardiacă, ds Anais KESEN ccn M patita og ete diss n 


să 
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^. Este după rabdomiom, tumora cu. cea mai mare. frecvență, apărând aproape ex- 
clusiv la sugar şi copilul mic, Asocierea sa, în unele cazuri de fibromatoză generalizată, 


determină pe unii autori să-l considere ca. manifestarea, cardiacă a unei fibromatoze. 


Alternativ, fibromul miocardic este considerat de alţii ca un hamartom (hamartom fi- 
‘broelastic, hamartom fibroblastic). Macroscopic, are aspectul unui nodul solitar, albicios- 
cenuşiu, bine delimitat, localizat mai frecvent la nivelul septului interventricular’ sau în 


904 
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peretele liber al ventricolului E 
stâng. Microscopic, e alcătuit din 
celule fuziforme aşezate într-o 
strom’ colagenă, care la margine 
se întrepătrund cu fibrele miocar- 
dice. Tumora poate involua şi se 
poate calcifica.  Simptomatologia 
(tulburări de ritm, sindrom ob- 
structiv, moarte subită) este mai 
rară decât în rabdomiom. Sunt ci- 
tate reuşite chirurgicale (mai ales | 
că exereza nu trebuie să fie tota- | 
Ty ţi: "es uH SURE 
: ) 4.5.3. MIXOMUL .. 

. Tumora cardiacá cea mai frec- 
vent la adult apare rareori la copil 
(Fig. 2.73). Se localizează preferen- 
tial (95 % din cazuri) la nivelul 
atriilor, de 4— 5 ori mai frecvent ín: 
cel . sting, păstrând indiferent ` de 
atriu o relație. constantă cu. limbul ; 
fosei ovale. Localizarea ventriculari - 
este rară (1 % din cazuri), fiind po- | 
sibile localizări ‘multiple. . Macrosco- ." 
pic tumora poate fi destul, de. vo-. . 
luminoasă, cu aspect .. gelatinos,. 
omogen şi suprafaţa netedă sau cu. 
cazul tumorilor mari atriale, acestea pot hernia prin orificiul atrioventricular 
spre ventricol.. Acest, aspect. macroscopic: general. se poate modifica în funcţie 
de prezenţa hemoragiilor, calcificărilor, a cantităţii de mucină, respectiv de 
tesut fibros, Microscopic, tumora constă dintr-o. matrice abundentă, slab eozinofilă, 
afibrilară, care. se colorează slab cu PAS si mult mai intens cu  mucicarmin 
(Southgate), fier . coloidal. (Hale), alcian blue şi metacromatic cu albastm de to- 
luidină, coloraţii abolite de predigestia cu. hialuronidază, fapt ce atestă natura lor 
mucopolizaharidică. Mai pot apare, după caz, arii bazofile, focare de calcificare 
pe care se poate produce metaplazie. osoasă, arii de hemoragie şi. depuneri de 
hemosiderină. În această. matrice apar izolat. celule fuziforme şi grimezi de celule 
poligonale cu citoplasmă granulará, slab eozinofilă. Acestea pot forma structuri 
pseudoglandulare in jurul unor spatii goale. = RB obo 

. Simptomatologia depinde de „localizarea şi mărimea tumorii, putând apare : 
dispnee, dureri precordiale, sincope, sufluri cardiace, cianoză, insuficienţă car- 
diacă etc. Uneori, primul semn; este reprezentat de embolii (cu fragmente de 

, tumoră) uni- sau pluriorganice, eventual cu moarte, subită când embolia este 
localizată pe coronare. Histogeneza este neclară, unii autori susținând încă na- 


Fig. 2.73. Mixom atrial. A se observa 
“asemănarea. macroscopică cu un tromb 


unor celule embrionale de tip endotelial-endocardic. | eus 
Sub denumiri variate de: hamartom, mixom, papilom, mixofibrom, fibrom- 
papilar sau fibroelastom papilar, a fost descrisá o tumorá a valvulelor inimii, 
ce apare aproape exclusiv la copil. Ea poate interesa oricare dintre valvulele 
inimii, de regulă sub aspectul unei leziuni izolate, afectând excepţional de rar 


endocardul atrial sau ventricular. Macroscopic, poate fi vorba despre o în- 


è 
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tura trombotică a leziunii, În timp ce majoritatea o consideră o tumoră a, 
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grogare plată a valvulei sau despre o formaţiune polipoasă .ce -se proiectează 


- spre cavitate. | We LAN ps qo nva ONT pill? ondes eJ dae P buh 
- Microscopic, tumora este alcătuită dintr-o stromă mixomatoasă, ; fibrilará, laxi, 


cu celule rare, asemănătoare endocardului fetal. Proiectiile papilare. au un ax central . 
alcătuit din ţesut conjunctiv hialinizat, avascular, aproape. acelular, ce conține: can- ` 


tități variabile de fibre elastice, hemosiderină, calciu şi -mucopolizaharide. : Suprafaţa 
lor este tapetati de unul sau mai multe straturi de. celule asemănătoare -celor en- 


 docardice, printre care se găsesc celule gigante multinucleate. Simptomatologia cli- 
nică poate fi de tip obstructiv, antrenánd apariţia insuficientei cardiace. Histogeneza - 
este incertă, unii autori înclinând să creadă că este vorba despre resturi ale țesutului - 


valvular provenind din tunica endocardică iniţială, care. au fost sechestrate anormal 
în cursul procesului complex de modelare a valvulelor. e 505- 
Tumorile miocardice maligne’ sunt excepţional de rare la copil. Majoritatea 
lor sunt slab. diferenţiate, fapt ce face’ în unele cazuri etichetarea- histogenetică 
“hazardată. Acceptarea diagnosticului de fibrosarcom, mixosarcom etc. trebuie fá- 
cuti numai după un diagnostic diferenţial. extrem d tun 
miogenă (rabdomiosarcom) sau vasculară (angiosarcom), care survin mai frecvent. 


gie 


nát- de` protezarea me- 


fază cercetării cli- 


e atent cu tumorile de origine 
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Leziunile pericardulni: s se intiinesd rareori “la necropsie e (26 4 din cazuri 
în experiența noastră), fiind. de. obicei secundare unui alt proces patologic. 
Introducerea ecografiei a înarmat ‘clinicianul cu o „metodă. sigură, sensibilă şi 
neinvazivă de: diagnostic ŞI urmărire - a evolutiei unei colecţii pericardice. Pro- 
gresele înregistrate in terapie. au. “produs. o adevătată mutație in etiologia pe- 


ricarditelor. Astfel, dacă în. urmă. cu 20. de: ani cele: mai frecvente. cauze, de 


pericardită erau reumatismul, infecţii e.1 icrobiene (pericarditele purulente) şi 
` tuberculoza, alături de care se înregistrau. : relativ numeroase cazuri de pericar- 
dite idiopatice, azi. domină, sindromul,  postp 2 ricardotomie. (in centrele cu chi- 
ic ic i „ca frecventa. datorită Aplicizit 


„5. 1 2. HEMOPERICARDUL 


Reprezitità “cumularea de sânge. în "pericard şi “constituie o: urgenţă car- 
diologică, deoarece cantităţile: mari de lichid acumulate brusc într-o cavitate 
inextensibilă - cum este pericardul parietal (fibros), împiedică umplerea: inimii 


în diastolă şi precipită o insuficienţă circulatorie acută, cunoscută sub numele 


de tamponada cardiacă. Hemopericardul, poate fi provocat de traumatisme. (to- 


 racice: kei Laici apare, rareori, astăzi (datorită ameliorării tehnicilor ma- - 


“cursul cateterismului - sau  angiocardiografiei . sau imediat 
ile pe cord. „Hemopeticardul »spontan" apare la adult 
miocardic, sau is ruperea 


terialelor) . 
tied. în intervenţii 
pia ruperea peretelui inimii ‘in ‘cursul unui infarct 


é 
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In Cavitatea pericardică a unui anevrism dise 
apare prin ruperea unor anevrisme micotice ( 
terlovenoase coronariene congenitale. 


Am întâlnit cazuri de hemopericard, ca urmare a tentativ 
fare, însoţite de injectare intracardiacă de adrenalină, în cazuri de coagulare 
intravasculară diseminată. Alteori, coagularea intravasculară diseminată determi- 
nă mici hemoragii epicardice însoţite de manifestări similare în miocard. dar 
fără colecţie sanghină în cavitatea pericardică. | "M 
,  Petesii miocardice mai pot fi constatate în coagulopatii, hipoxii severe 
sindromul morţii subite a sugarului. 


cant aortic. La copil, el poate 
arteritice) sau a unor fistule ar- 


? 


5.1.3. CHILOPERICARDUL | 


Reprezintă acumularea . de limfă în cavitatea pericardică, fiind excepţional 
de rar, El poate apare după o intervenție executată „Sub. circulaţie extracorpo- 
reală, în tromboza jonctiunii jugularelor, “subclavicularelor. şi canalului toracic. 


toracice. 


Chilopericardul „idiopatic” apare ca urmare a unor anomalii ale limfaticelor 


: "ES ES i Bii ires ee 5 “i 
E 


Reprezintă acumularea. de aer în cavitatea pericardiacă şi a încetat să con- 
stituie o raritate: în perioada. neonatală;. de. când “tratamentul -insuficienţei. respi- 
ratorii neonatale a devenit atât de agresiv. Emfizemul interstitial care se 
produce frecvent (vezi), favorizeazá difuziunea aerului de-a lungul axelor bron- 
hovasculare până la cavitatea pericardică. Rareori, pneumopericardul se consti- 
tuie datorită difuziunii, aerului acumulat; în cadrul unui “-pneumotorace, printr-un 
defect congenital pleuropericardic. La nou-născut, pneumopericardul poate fi 
latent (descoperit radiologic), poate accentua hipoxia, sau: excepţional, poate 


determina tamponadă. .. 


.. După perioada neonatală, pneumopericardul este ‘exceptional, putând com- 
- plica o adenopatie tuberculoasă mediastinală, sau apărând ca o complicatie 
„accidentală în cursul rupturilor esofagiene (in cursul tentativelor de dilatare a 
“unei: stenoze).. 0750s ERE eR Une also spada Bale C hsc 


Procesele, inflamatorii. ale pericardului „pot fi clasificate în pericardite acute 


şi cronice, 


^ ` 


52.1. PERICARDITELE ACUTE - 


Realizează întreaga gamă lezională a inflamatiilor exudative la nivelul se- 
roaselor, aşa cum se întâlnesc aceste procese şi în pleură sau peritoneu. La 
debut, seroasa îşi pierde caracterul neted, lucios, prin necroza şi descuamarea 
celulelor mezoteliale, proces urmat de exudarea unei agit mici de fi- 
brină, care realizează macroscopic un aspect rugos (Fig. 2.74), iar clinic 
determină apariţia  frecăturilor pericardice. Este aspectul tipic al unei peri- 
cardite seci (fibrinoase). În continuare, în funcţie de natura procesului, : se 
poate acumula, mai mult sau mai puţin rapid un exudat seros (pericardita 
serofibrinoasă), purulent sau hemoragic. Datorită relaţiilor anatomice intime 


i 


elor de resusci- ` 
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Fos seg Gong o Hg. 2.74. Pericardită.. fibrinoasă (inima „păroasă”) 


Perd = pe + yee 
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dintre epicard şi fibrele miocardice de. la suprafaţa inimii, acestea din urmă 
sunt cuprinse de procesul inflamator (dacă el a debutat în pericard) sau invers, 
inflamatia trece de la- miocard la pericard. Modificările electrocardiografice de- 
scrise in pericardite sunt o realitate datorită. leziunilor miocardice subepicardice. 
evoluţie, în funcţie de cantitatea şi tipul exudatului, se poate produce re- 
zorbtia completă sau dimpotrivă, organizarea conjunctiva a acestuia. — 


ME 


- 5.2.1.1. Pericarditele septice au :reprezentat mai mult de jumătate din 
seria noastră necropsică, májoritatea au apărut în contextul unei septicemii, 
fiind însoţite de miocardită interstiţială sau, mai rar, de abcese miocardice. 
Contrar aşteptărilor, numai un sfert din cazuri au avut un caracter purulent 
(Fig. 2.75) sau fibrinopurulent, în celelalte (probabil datorită tratamentului an- 
tibiotic masiv) exudatul a avut. un caracter serofibrinos sau fibrinos. În caz 
de supravieţuire, vindecarea este întârziată de persistenţa microbilor în pungi 
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pericardice create prin aderente, pericardită adezivă sau constrictivă, fiind obi- 


snuite în asemenea cazuri. - 


* 52412, Pericarditele virotice, numite şi benigne, sunt dificil de diagnos- 


- ticat etiologic, multe rămânând în cadrul aga-numitelor pericardite „idiopatice”, 


. Ele pot fi produse de adenovirusuri, virusuri Echo, virusul parotiditei epide- . 


mice gi se caracterizează prin apariţia sezonieră, mai ales primăvara şi toamna. 


Evoluează de. obicei împreună cu o miocardită, fiind posibile gi alte interesári 


organice. Morfopatologic, exudatul ia un caracter serofibrinos sau serohemora- 
gic, în timp ce microscopic domină rotundonuclearele. Lis d 

5.2.1.3. Pericardita tuberculoasă este rară înainte de vârsta de zece ani. 
Contaminarea pericardului se poate face pe cale limfatică (de la o adenopatie 
mediastinală), hematogenă sau de la o leziune de vecinătate (pleurală sau pul- 
monari). Exudatul pericardic poate. fi initial serofibrinos sau hemoragic, pentru 
ca în timp să se constituie un ţesut granulomatos caracteristic, cu foliculi 
tuberculoşi. Se formează rapid aderente între foitele pericardice, procesul evo- 
luând treptat spre o pericardită constridivá. © 0. 7 ee S —-. 

5.2.1.4. Pericardita reumatic a devenit excepțională, noi întâlnind un singur 
“caz în peste 2500 de necropsii pediatrice şi acesta la începutul anilor 70. Dintre 
interesările cardiace reumatismale, este cea care se vindecă cel mai rapid şi mai 
complet, sub corticoizi. La început“ are: caracter fibrinos, iar apoi serofibrinos. - 


A dus we 
m malign’ în --pericard 
| f 
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apare piétermial. Radoi, “poate. constitui manifestare de debit a neoplaziei, 
examenul citologic al lichidului pericardic punând în evidenţă celule tumorale. 


Uneori, poate fi expresia leziunilor pericardice produse de iradierea terapeutica | 


a toracelui. 


„caz cu modificări gri într-o boală Kawasaki. 


.. 82.18. Pericardita din bolile de colagen. Sunt descrise. rareori manifes- 
tări | pericarditice in lupusul eritematos şi in boala Still. Noi am întâlnit un 


(5.2.2. PERICARDITELE CRONICE d uoi tă 


Sunt afecţiuni pericardice rare la Sopi care pot îmbrăca diferite aspecte 
morfopatologice. | 
-. .9.2.21. Pericardita adezivă se constituie ca urmare a vindecării unei pe- 
ricandite fibrinoase sau serofibrinoase, prin organizare conjunctiva - şi unirea. ce- 
lor două‘ foite pericardice, partial sau în totalitate. „Deşi îngroşate şi unite, 
foiţele pericardice. rămân destul de. suple , şi nu solicită inima la eforturi su- 
pamen Leziunea este. asimptomatică, fiind descoperită cu ocazia necropsiei. 


5.2.2.2. Mediastinopericardita apare : consecutiv. unei inflamații care a cu- 


} prins pe. lângă, pericard şi  mediastinul (eventual şi pleura). Procesul de orga- 


r 


nizare conjunctiva reuneşte” “toate: structurile. afectate” care ‘devin aderente “de 
cutia toracică (coaste si” stern). Clinic va‘ apare” 0. “retractie a ‘sternului “ Şi -coas- 
telor inferioare în sistolă. “Efortul suplimentar se traduce în timp. prin apania 
“unei hipertrofii miocardice, eventual a unei: “insuficiențe cardiace. . 

5.2.2.3.. Pericardita’ constrictiva „(boala Pick) este. excepţional de: rar la 
copil, in. “literatură fiind. comunicate circa 50 de’ observaţii. „Cele două - foite 
pericardice aderă prin intermediul unui țesut ‘conjunctiv: cicatricial, avascular, 


gros uneori de peste 1 cm, în care se. pot găsi. „depozite. de. calciu şi- cristale - 


de colesterol. “Acesta împiedică . umplerea. inimii in. diastolă şi poate stânjeni 
întoarcerea veno: ă la inimă dezvoltându o, insuficienţă cardiacă cu „inimă 
mică”, Simptomel olvate prin. nterventie . chirurgicală. Uneori con- 
stricţia - extrinsecá. mai exprimată în „regiunea . gantului ‘atrioventricular cu 
constituirea. unei. veritabile. stenoze :mitrale,. „extrinseci, „Ocazional, -compresiunea 
exercitată- „pe venele. Cave. “determină. apariţia. “unei: -»poliserozite" (colecţie peri- 


toneală - şi. -pleurală),. însoţită . de: "hepatosplenomegalie Si ingrogarea fibrohialini 


a „capsulei . -hepatice- si’: splenice.. (boala 5 
cauza rámáne: neelucidati. 


Concala).« În pestes 50 Be din cazuri 
Din punct -de: vedere: etiologic; ‘această: Mund. de. -paticardita odie apare 


consecutiv. unei. „pericardite.; purulente: bacteriene, unei pericardite tuberculoase, 


sau, excepţional „de: rar, ca urmare a “unei pericardite virotice (rarisim, dar 
comunicat în literatură). Printre cauzele . exceptional de rare, dar posibile la 
copil, sunt: hemopericardul. Organizat: conjunctiv (in. boala Gaucher, sau în 


boli. hemoragipare), radioterapie aplicată pe torace. (scleroză. epicardică post- 
radioterapie), sindromul pad (pericariia constrictivă, atingeri musculare, 
hepatice, cerebrale şi OPO) | | p 


“5, 3, "TUMORI PERICARDICE. 


“Tumorile prices sunt excepţional de rare la “Copil. Dintre valiantele- be- 
nigne se pot cita: lipomul, miomul si fibromul; dintre variantele maligne : me- 


„Zoteliomul ' malign si: fibrosarcomul. Interesarea secundară, a pericardului în cursul 


limfoamelor maligne, leucemiilor si bolii Hodgkin nu sunt exepfționale la ` copi 
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6. PATOLOGIA VASELOR 


6.1. MALFORMATII VASCULARE 


Dezvoltarea. embriologică şi malformatiile trunchiurilor vasculare (arteriale 
şi venoase) mari, ca şi cele ale vaselor coronare, au fost deja prezentate în re- 
latie cu malformatiile inimii, - 

privinţa afectărilor malformative ale vaselor mai mici. (sanghine şi limfa- 
tice), literatura este destul de confuză şi-adeseori ‘contradictorie. Aceste procese 
sunt denumite. variat: angioectazii, angiodisplazii, hamartii, hamartoame, nefiind 
clar până unde. un asemenea proces este o tulburare de dezvoltare ŞI de unde 
începe să constituie un proces. tumoral. Dar, indiferent de încadrarea nozologică, 
din punctul de. vedere al prognosticului. şi. tratamentului, aceste procese nu au 
nici un potenţial proliferativ - în sens tumoral. «malign... | | 

„Dezvoltare. .. = l ie 

= La. sfârşitul săptămânii a eta, eral esa’ se segmentează în 42— 
44 de perechi de blocuri celulare denumite somite. Fiecare. dintre acestea va da 
nastere cáte unui sclerotom, miotom si. dermatom, prevăzute - cu o componentă ner- 


:Yoasă proprie, segmenitará. 'Sclerotomul va. da naştere . țesutului. conjunctiv, compo- - : 


nentei cartilaginoase. Si osoase -a ` “segmentului, miotomul va da naştere componentei 
musculare, iar dermatomul, “insinuându-se sub ectoderm, ‘va da naştere dermului şi 
țesutului subcutanat. În fiecare dintre aceste structuri vor apare în săptămâna a pa- 
tra inele vasculare, ale căror componente Se Vor diferenţia, unele pentru a genera 
structuri endoteliale tubulare, iar altele pentru a „da “naştere celulelor sanghine. Prin 
creştere şi remanieri succesive, se ‘formează astfel arterele, arteriolele, capilarele, ve- 
nulele şi venele. În săptămâna: a- “şasea, încep. să. apară limfocitele, după unii pan 
înmugurire de la nivelul: venelor, după altii independent, din mezoderm. 

Această embriogeneză relativ. complicată explică. frecvenţa anomaliilor. vas- 
culare, variatele tipuri morfolezionale, precum şi :asocierea cu anomalii ale struc- 
tarilor conjunctivo — elastice, osteocartilaginoase, musculare, cutanate $i nervoa- 
se in sindroame ania draci esistemalizate, adeseori, cu disporipies metamerică. 


6.1.1. ANOMALII DE TRAIECT,. NUMĂR ŞI DIMENSIUNI 


E Asemenea anomalii pot interesa arterele, venele sau. vasele limfatice, sub forma | 


unor leziuni izolate, sau în complexe malformative vasculare. Anomaliile de traiect ale 

arterelor şi venelor sunt de regulă lipsite de simptomatologie, devenind însă extrem 

de importante în cursul diferitelor intervenţii chirurgicale pe care le pot stânjeni. 
Aplaziile, hipoplaziile şi stenozele arteriale sau venoase au rareori o simp- 

tomatologie proprie, manifestându-se in special prin suferința secundară. a orga- 

_nelor irigate, 

, Absenfa vaselor limfatice produce limfedemul congenital, care se manifesti 


de Ta naştere sau curând după aceasta, fiind un simptom important într-o serie - 


de boli şi sindroame congenitale şi ereditare: boala Milroy, boala Meipe, sindro- 
mul Turner, sindromul Noonan etc. : 


^ 


212 


Scanned with OKEN Scanner 


- Hipoplazia vaselor limfatice presupune o reducere a numărului şi calibrului 
acestora, fapt ce permite drenajul limfei în condiţii normale, dar determină apa- 
ritia limfedemului precoce in anumite condiţii ca: traumatisme, inflamații, tulbu- 
ríri hormonale. 


6.1.2. MALFORMATII ARTERIOVENOASE 


în această gimpă pot, fi cuprinse fistulele arteriovenoase tronculare, unice 
sau multiple, precum şi hemangiomul arteriovenos. 

6.1.2.1. Hemangiomul arteriovenos (anevrism cirsoid, hemangiom racemos, 
anevrism arteriovenos) este diagnosticat la tineri, având localizare predilectă la ni- 
velul capului, gâtului şi membrelor inferioare.Cum, de regulă, situarea lui este pro- 
fundă, angiografia este indispensabilă pentru diagnostic, evidentiindu- se în acest fel 
artere şi vene largi, tortuoase, drenaj venos accentuat şi accelerat, precum şi ectazii 
limfatice. Diagnosticul histologic este dificil în afara contextului clinic. Se pot ob- 
serva în strânsă proximitate, artere şi vene de calibru mediu; şi mare, îngroşare in- 
timalá la nivelul venelor (datorită regimului. presional ridicat), în timp ce comunica- 
ue arteriovenoase > propriu zise pot fi surprinse: mai i uşor, pua secţia seriate. 


> 


Kc RUE 613: “ECTAZII VASCULARE. 


Este vorba: despre: u un; |. grup: de anomalii vasculare, caracterizate prin dilatarea 
localizată a unor vase structurale. Eug 

6.1.3.1. Nevul  telangiectatic (nevus flam- pi 
mens) este -o leziune cutanată :maculară de. cu-. | 
loare variată de la. toz la violet, localizată; pe 
frunte, pleoape- sau. ceafă: ‘Microscopic este vor- 
ba despre dilatări vasculare ín. dermul - „mijlociu 
şi profund. „Leziunile au de. regulă .un caracter 
involutiv, cele localizate. la frunte ER pleoape dis- 
părând până Ja. vârsta. de un. an, în - timp:..ce - 
aproximativ un sfert din cele. localizate: Ja. eral. 
pot persista vestigial: până la vârsta. adultă. P 

O varianti a acestei anomalii: nevus. vinosus:: 
(névul de culoarea.vinului de: Porto) merită să fie - 
descrisă separat, datorită particularitátilor morfolo- - 
gice si evolutive. Este -vorba despre o leziune 
macular de culoarea rogie, localizată. la. faţă sau 
„la extremităţi, care nu are tendinţă regresivă, ci 
„creşte proporţional cu copilul, ridicându-se .treptat - 
în planul cutanat şi dobândind o. suprafaţă ingroga- . 
tă. Importanţa leziunii constă în faptul că uneori se 
însoţeşte cu alte malformații vasculare. Astfel, în 
sindromul Sturge Kalischer Weber (angiomatoza 
encefalotrigeminală), nevus vinosus este localizat la 
faţă, în teritoriul nervului trigemen, asociindu-se cu 
malformatia vaselor capilare sau venoase de la 
nivelul leptomeningelui ipsilateral, precum şi cu. 
tortuozitatea vaselor retiniene de aceeaşi parte. 
... Sindromul Cobb se referă la o leziune vas- 
“Culară similară a vaselor meningeale de la nive- 


r Fig. 2.77. p ems Cobb. Se poate 
lul măduvei spinării -asociate cu un nev cutanat observao leziune nevică, precum şi 


situat î în teritoriul inervat de nervii rahidiéni CO- o masă hamartomatoasă la nivelul he- 
respunzători (Fig. 277) i.) "EEE G. ne mitoracelui drept - 
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În sindromul Klippel-Trenau- 
nay—Weber, . nevul vascular .cu- 
tanat este | localizat metameric la 
nivelul unui membru inferior şi. se 
asociază cu tulburări malformative 
complexe la acest nivel. Astfel, 
apare o hipertrofie (gigantism) lo- 
calizatá, care interesează atât sche- 
letul, cât. ŞI părţile moi; şi care 
devine tot mai evidentă o dată cu ji; 
evoluţia spre “pubertate. Venele | e, 
profunde. prezintă. agenezii -seg- 
mentare, în timp ce varicele (ex- 

.clusiv la ;membrul - interesat). se 
dezvoltă „precoce, Adeseori- există 
„ fistule arteriovenoase microscopice. 
T LA  Klippel-Trenaunay),rar macro- 
` scopice (s. Parker Weber). În fine, 
se pot asocia agenezii ale vaselor 
3 limfatice. 
„Există forme de. trecere spre 
sindromul: Sturge- Kalischer Weber, | 
m spre! ‘Sindromul : Cobb. - ^ 
c 06:32 "Iélangiecfazià eredi- 
“tară “hemoragică - (boala Osler— 
: "Weber-Rendu): - “Este-: o “anomalie 
“vasculară ‘mostenita- autosomal do- 
minant, în care se instalează pro- 
~ gresiv’ : dilatări. ale capilarelor - $i 
E “venelor in: special- la nivelul pielii 
E muicoelar: ‘Macroscopic, leziunile: sunt mici papule- TOŞİİ a’ nivelul: feţei; mu- 
~coasei bucale, în tractul”  gastro-intestinal, * în “aparatul 'genitourinar sau la nivelul 
plămânilor. Leziunile au. tendinţa de-a“ sângera. Este favorizată apariţia sindro- 
mului de coagulare intravasculară “diseminată. BE : 
—^ 64.33. Sindromul Louis-Bar (ataxie telangiectazici) aoci télauigiec- 
-ziei oculocutanate ataxia, - disgenezia: 'gonâdică, anomalii ale tonusului şi fendinta 
de a dezvolta tumori maligne. (limfoame maligne,’ :meduloblastom, ‘gliom). 
6.1.3.4. Limfangiectazia“ intestinală “primară este o afecţiune congenitală - a 
-vaselor limfatice, în special: de la. nivelul mucoasei si submucoaséi intestinale 
| (Fig. 2.78.A). Apar edeme gerieralizate, “colecţii chiloase in pleura,’ „pericard şi 
peritoneu, precum; şi „diaree, Steatoree si PA pue cu pou de proteine. = ! 
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Fig. 2. 78. A Limfangiectazie intestinală 


a EE ae e 6:1.4. HAMARTOAME 
| în această Saleto pot fi. incluse 'heniangioatiele- Şi limfangioamele. Ter -— 
menul de hamartom defineşte prezenţa într-o anumită regiune a unei: formaţiuni 
nodulare (tumorala? — pseudotumorală?) compusă din ţesuturi diferenţiate, nor- 
male pentru regiunea respectivă, dar în proporţii şi relaţii neobişnuite (Fig. 2.78. 
B). Dar oricát de bine ar corespunde structura hemangioamelor şi limfangioame- 
lor definiţiei de hamartom, esenţa dilemei nu este rezolvată. Care rămâne gra- 
mita (dacă ea existi) intre procesul malformativ şi “cel tumoral? Trebuie arătat că 


atât hemangioamele, | cat si limfangioamele au. frecvenţa cea mai. mare in copilă- 
rie, peste 70% dintre ele fiind prezente de la naştere. Multe dintre ele. au tendinţa 
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CE 


uere juvenil este 


ar x: EET 


i d de fenan aiii 
l Men VII Mind. in 20% din cazuri mul- 
dons )esi se ‘poate. VOR on le 1: nivel. cutanat (sau profund), localizarea 


„de predilecție este la s 


A „cu deosebire la nivelul parotidei, 
a “Macroscopic, - leziunea este 
iniţial: o ‘macula rosie care iret (în “interval de până la 6 juni) creşte in 
dimensiuni şi se ridică î 1 pl p a | leziunea are tendinţa de a 
involua treptat, aşa că, d 7 an pe j o% b din Keniangiodmele juvenile ră- 
mân sub forma pror mici cicatrici p pigmentate.. Mense ‘leziunea. este. multi- 


: Fig. 219. Hemangiom juvenil TUE car 
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celule endoteliale tumefiate (Fig. 2.79). Tre tat, celulele endoteliale i 
-Ză, lumenele devin reale, POR ele cu sânge, fapt ce face eie din 
„această fază să semene cu hemangiomul capilar al adultului. 
Regresia leziunii se produce prin fibroză interstitial’ difuză. Rareori.apar ` 
tromboze sau infarcte. | | | | 
6.1.4.2. Hemangiomul cavernos este mai rar decát cel capilar, incidenţa 
maximă fiind tot în copilărie, iar localizările cele mai frecvente tot la nivelul 
capului şi gâtului, fapt pentru care unii autori cred că el provine prin dilatarea — ^ 
enormă “a spaţiilor vasculare ale hemangiomului capilar. Totuşi, hemangiomul e 
cavernos interesează mai frecvent structurile profunde; nu are evoluţie regresivă, 
iar, datorită compresiunii structurilor vecine, necesită adeseori tratament chirurgical. 
Leziunile superficiale sunt de culoare albăstruie, având suprafaţă neregulată, în timp 
ce microscopic este vorba despre spații- capilare enorm dilatate, pline cu sânge, 
uneori trombozate şi calcificate, alteori cu fibroză şi celule inflamatorii în stromă, 
Sindrom Kasabach-Merritt apare de regulă là Sugari şi reprezintă asocierea 
unei purpure trombocitopenice unui hemangiom cavernos (mai rar hemangiom capi- 
lar, angiomatoza sau chiar angiosarcom). Mortalitatea este de aproximativ 30%, prin 
hemoragii si infecţii, sindromul necesitând un tratament viguros (steroizi, iradiere). 
Uneori, unor hemangioame cavernoase cutanate care seamănă cu nişte proe- 
minente mamelonate de consistenţa cauciucului, «de. culoare- albastră şi depresibi- 
le, li se asociază leziuni similare la nivelul tractului. gastrointestinal, care au ca- 
racter hemoragic. Asocierea este moştenită autosomal dominant. că și 
Sindromul Maffucci (discondroplazie cu hamartoame vasculare) este -o dis- 
plazie mezodermală rară, caracterizată. prin. asocierea hemangioamelor cavernoase 
multiple cu encondroame (uneori şi cu limfangioame şi flebectazii). Fracturile pato- 
logice sunt frecvente, o cincime din cazuri dezvoltând în timp. condrosarcoame. . 
6.1.4.3. Limfangiomul este. interpretat azi ca o sechestrare localizată. de ţesut 
limfatic care nu mai comunică normal cu sistemul limfatic.. Acumularea. treptată de 
limfă în leziune transformă (în funcţie de localizare). limfangiomul simplu în lim- 
fangiom cavernos si, in fine, în limfangiom chistic (higrom chistic). Limfangioame- 
le sunt mult mai rare decât hemangioamele, 60% din ele apar de la naştere, iar 
90% dintre ele în primii doi ani de viaţă. Localizările cele mai frecvente sunt la 
cap, gât şi axialá. Sporadic, pot apare în plămân, tractul gastrointestinal, ficat, spli- 
„mă gi. os. Microscopic este vorba despre spatii capilare, variabil. dilatate, care con- 
| fin limfá, in timp ce în stromá se pot găsi colecţii de limfocite. (Fig. 2.80). - 
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CT i Fig. 2.80. Limfangiom chistic 


6.1.5. ANGIOMATOZE 


“Termenul de angiomatoză de- 
fineşte o înmulţire difuză sau mul- 
tifocală a vaselor dintr-un teritoriu 
întins al corpului. Corespunzător, 
termenul de hemangiomatoza (frec- 
vent în literatură angiomatoză) defi- 
neşte înmulţirea vaselor sanghine, 
în timp ce limfangiomatoza defineşte 
înmulţirea vaselor limfatice, desi 
destul de frecvent această diferen- 
tiere nu este posibilă, ambele tipuri. 
coexistând în aceeaşi leziune. 

OLS Hemangiomatoza 
(angiomatoza, hemangiomul difuz) 
este o tulburare de dezvoltare care 
se produce devreme, în embrioge- 
neză, o dată cu formarea muguri- 
lor viitoarelor extremităţi şi cu în- 
ceputul diferenţierii mezodermului. 
Din acest motiv, „hemangiomatoza 
este diagnosticată în majoritatea 
cazurilor la sugari (Fig. 281) şi 


copii mici, afectează porțiuni ex- 


tinse (uneori metamerice) ale Xe 
tremitátilor sau trunchiului, se în-` 


soteste frecvent de tulburări mal- 
formative ale altor . componente de : 
derivatie mezodermală din regiune - 
(ex. gigantism localizat) şi cregte . 


Fig. 2.81. Hemangiomatoză 


proportional cu restul organismului. Exista cazuri în care hemangiomatoza este 
localizată la unul sau mai multe organe interne’ (ficat), (Fig. 2.82), splină, plă- 
mâni, rinichi). Macroscopic, Apare tumefierea,, indurarea | şi modificarea de culoa- 


Fig. 2.82. Angiomatoză hepatică 
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pe baze clinice. Când hemangiomatoza apare din perioada de nou-născut Şi are 
leziuni numeroase ce sechestrează o cantitate importantă de sânge, mortalitatea 


este mare, existând pericolul, declanşării unei coagulări intravasculare diseminate. 


„În această categori 
-— bromusculară arterială.  - . 


congenitale şi displazia fi- 


| ventá remarcabilá la nive- 
artera cerebrală anterioară şi 
artera comunicantá anterioară, la unghiul. dintre, carotida interni şi artera comu- 
nicantă posterioară, la nivelul primei diviziuni a arterei cerebrale medii şi la bi- 
furcatià carotidei interne. Anevrismul are o formă saculará sau sferică, având di- 
mensiuni obişnuite. între 0,5-1,5 cm: diametru. Exceptional el poate atinge di- 


mensiuni de 5-6 cm, când generează o simptomatologie compresiva similar unui 


proces tumoral. Peretele sáu este subțire, aproape transparent, lumenul fiind ade- 
seori ocupat de un tromb. Examenul microscopic -precizează întreruperea bruscă 
a musculaturii mediei vasculare la gura anevrismului, membrana limitantă elasti- 
că internă pătrunzând pe o distanţă redusă în peretele acestuia, Structura perete- 
lui anevrismal propriu-zis este alcătuită. din ţesut conjunctiv, Se poate aprecia că 
formarea anevrismului este favorizată de defecte congenitale ale’ musculaturii 
mediei vasului, care survin relativ frecvent (1-2% din necropsii), asociindu-se în 
uncle cazuri cu: rinichi polichistic, coarctatie .de aortă, malformații arteriovenoa- 
se. Complicatia de temut este ruperea anevrismului cu hemoragie consecutivă, 
„care se poate localiza subarahnoidian sau intracerebral, - ec 


6.1.6.2.: Displazia fibromuscular’ arterială este o anomalie “structurală a. 


peretelui vaselor, descrisá la toate várstele, mai frecvent la sexul feminin, afec- 
tànd de regula arterele renale, carotida în porțiunea extracraniană, arterele iliace 
şi exceptional sistemul arterial gastrointestinal. Microscopic, leziunile sunt canto- 
nate cel mai frecvent la nivelul mediei. arteriale, dar pot afecta de asemenea in- 


218 


Scanned with OKEN Scanner 


Pi rapi 


id fie 'excentric, care. prod uce. "stenoze. ae 1 Restul ‘structurilor ale, 


vasculare: nu sunt- interesate. Tibrodisplazia- 


«pe 
venticea vasului, unde se acumulează. țesut, conjunctiv. ce ; se extinde şi în atmos- 
ipid este. forma cea 


fera fibrogrăsoasă' “periârte | ; t 
mai: ARC hi Şi ra iie m Spans pedi Sau 


du-se anevrisme.. Barco, 


| lui vascular in treimea externă a mediei, dar în interiorul membranei limitante 
j elastice externe. S 5 


6 2. . ARTERIOPATII [STROFICE (dismetabolice) 


În pereţii: arterial se - pot, depune, diferite: “Substanțe, fenomenul având drept 
rezultat pe de o parte. stenoza, luminălă, iar pe de altă parte grade variate de 


sclerozá parietalá, ce diminui. calităţile: funcţionale. ale pereţilor vasculari. 


£a a 


ee gr. 624: ATEROSCLEROZA 


Multă vreme ateroscleroza a fost considerată o boală arterială a adultului în 


vârstă. 
.. . Striuri. lipidice la nivelul aortei RE AA imediat deasupra inelului valvu- 


; lar, precum. şi în regiunea ductului arterial, pot fi întâlnite încă de la: naştere, 
dar devin ceva mai frecvente după vârsta de un. an, ajungând, după unii, să 


„acopere circa 10%. din suprafaţa inti 
 Stei de 10 ani. Totuşi, ținând seama 
Zează rareori în această zonă, majorita 


29 


musculaturii mediale, în pc ce o p paa | arm se oc muma! în cu teii cară a 


imală aortică a acestei regiuni în jurul vâr- 
de faptul că la adult ateroamele ‘se locali- 
tea, autorilor înclină să nu atribuie striuri- 
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lor lipidice apárute la copil la nivelul aortei ascendente calitatea de leziuni prea- 
teromatoase, cu atát mai mult cu cát este documentat fenomenul de regresie al 
acestor leziuni. Leziuni aterosclerotice precoce se instalează la copilul mare şi 
adolescent în anumite situaţii cum ar fi progeria şi unele tipuri de hiperlipopro- 
teinemii. | | l | l | 

Progeria este o tulburare metabolică de cauză necunoscută, fără o bază ge- 
netică, ce apare rareori la copil, fiind caracterizată prin îmbătrânirea extrem de 
precoce şi accelerată. Copilul prezintă un aspect caracteristic; nas în cioc de pa- 
săre, menton mic, alopecie, retard în creştere, contracturi musculare şi: modifi- 
cari ale țesutului conjunctiv asemănătoare celor din sclerodermie. Nivelul coles- 
terolului şi al lipoproteinelor este moderat crescut. Pacienţii dezvoltă angină 
pectorală la o vârstă foarte mică şi mor adeseori înainte de 15 ani, cu infarct 
miocardic sau tromboze vasculare cerebrale, în timp ce morfopatologic se dece- 
lează leziuni floride şi difuze de ateroscleroză. ^ ff | 

Dintre cele 5 tipuri de Aiperlipoproteinemii, tipul II transmis autosomat do- 
minant se întâlneşte cel mai frecvent la subiecții: atingi de aterosclerozá la vâr- 
stă mică. La homozigot se instalează foarte precoce arcul cornean, xantoame tu- 
beroase şi o ateroscleroză accelerată. Evoluţia este spre infarct miocardic şi moarte 
subită. La heterozigot simptomatologia se instalează ceva mai tardiv. Hiperlipo- 
proteinemiile de tip’III şi IV se asociază gi ele, dar mai rar, cu ateroscleroză la 


copilul mare şi adolescent. 


6.22: ARTERIOPATIA CALCIFICANTĂ DIFUZĂ INFANTILĂ (Fig. 2.84) - 
Calcificarea arterială idiopatică infantilă este o afecţiune rari (circa 100 de 
cazuri publicate), de etiologie, obscură. Boala, care după unii este transmisă au- 
tosomal dominant, se caracterizează prin depunerea sărurilor de calciu în pereţii 
arteriali, începând încă din ultima: lună de sarcină, fiind descrisă la nou-născut, 
dar şi la mort născut-sau prematur. Sunt afectate toate tipurile de artere, dar ce- 
le mai frecvent interesate sunt arterele“ de dimensiuni medii ale membrelor, gâ- 


Fig. 2.84..Calcificare arterială idiopatică | 
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diopatică la nivelul unei coronare 


Fig. 


tului şi unor organe interne: plămân, splină, mezenter, timus şi în special artere- 
le coronare (Fig. 2.85). Microscopic, se constată o proliferare conjunctivă în in- 


timă, cu. realizarea unei stenoze luminale, fragmentarea membranei. limitante elastice 


interne şi, legat de aceasta, depunerea de hidroxiapatită la nivelul medici. Se postu- 
lează un defect primar al fibrelor elastice şi/sau al substanței fundamentale a pere- 
felui arterial în condiţiile unui metabolism fosfocalcic normal, Boala este rareori 


diagnosticată intravitam, lucra posibil totuşi prin punerea în evident a calificărilor 
pe arterele retiniene (la examenul fundului de ochi) sau pe: arterele gâtului şi mem- 
brelor (pe radiografii ale acestora). - Decesul: survine înaintea vârstei de un an, prin 


infarct miocardic sau accident vascular. cerebral. Jue di LEEA 


62.3, ALTE ARTERIOPATII DISMETABOLICE - 


ysr 


Depunerile de ceramid | trihexozid din “boala: F abry: interesează între altele 


endoteliile vasculare, fibrele musculare netede ale. pereţilor vasculari şi pericite- 


le, cu apariţia unor stenoze care în cazul coronarelor pot conduce la infarct 
miocardic. x $ | ui 

Afectarea coronarelor prin depunerea esterilor de colesterol este citată şi în 
boala Tangier. a. | 

Depozite. vasculare pot-surveni în alcaptonurie (ac. homogentisic) şi în Ao- 
mocistinurie. | [nM aM p AM | 

În sindromul Marfan alături de manifestările osteoarticulare şi oftalmologice 
(vezi), leziunile vasculare sunt foarte importante. Ele se manifestá de regulă la 
copilul mare şi adolescent, dar pot exista clinic latent din primele luni de viaţă. 
Macroscopic, ele îmbracă aspectul disecţiei vasculare (arteriale), în timp ce mi- 
croscopic, leziunea caracteristică este cunoscută sub numele de medio-necroză 
chistică (degenerare medială mucoidă). Este vorba despre o fragmentare şi dis- 
paritie a fibrelor elastice şi musculare din media artelor, cu acumularea” unor 
mari cantităţi de material metacromatic între elementele parietale. restante, rare- 
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fiate. Materialul acumulat dă reacții- 


cantități, încât duce la formarea unor 
spatii pseudochistice, care favorizea- 
74 disectia peretelui (Fig. 2.86). 

| n pseudoxamtoma : elasticum 
(elastorexis' sistematizat, b. Groen- 
dblad-Strandberg Touraine) si in 
osteogeneza imperfecta există uneori 
depozite mediale arteriale de săruri 
de: calciu, asemănătoare “celor de- 
„scrise in arteriopatia calcifiantá in- 
“ fantilă. În fine, manifestări arteriale 
. (anevrisme şi rupturi arteriale) pot 
„apare. în- sindromul Ehlers—Danlos 
(pul 1 şi tipul 4) în cutis laxa, 
„precum şi în sindromul Larsen (dis- 
„ morfism. cu hiperlaxitate articulară). 


fiopatogeneză cunoscută. Ele pot 
“fi produse de o gamă largă de 
[5575 disccintab aor ‘inicroorganisme: bacterii Gram po- 
zitive sau negative, acidorezistente, spirochete, ciuperci, ricketisi, virusuri, proto- 
zoare. Procesul inflamator se poate ‘localiza: atát-la artere, cât şi la vene, indife- 


2.86. Sindromul Marfan. Se“ observă. anevrismul 


Fig. romul Marian. Se 
|e) * disecantal aortei: 


rent de calibrul acestora, agentul patogen putînd ajunge la peretele vascular fie 
dintr-un focar inflamator. de. vecinătate, fie. direct -din -sânge. Se poate găsi o ga- 
mă variată de leziuni: reacţii supurative, (Fig. 2.87) necroze hemoragice, reacţii 
proliferative mononuclear-macrofagice sau granulomatoase. În evoluţie pot apare 


adeseori tromboze; hemoragii prin ruptura „peretelui vascular sau a unor anevris- 


p Ey 


me micotice, fibroze cicatriciale parietale cu depunere! de. Calciu si stenoză lumi- 
0005 717 632, ARTERITELE VASELOR MARI 


4: Sunt vasculite i idiopatice care afectează. de regulă arterele mari: aorta, ramu- 
rile sale mari, precum şi primele subdiviziuni ale acestora. În această categorie 
sunt. incluse în principal; . arterita gigantocelulară gi arterita Takayasu. 


“6321, Arterita gigantocelulară. (arterita temporală, boala Horton). 
A " e e coin ipei ident EA dots de 50 de ani, de. două ori mai eg. 
vent la femei. Leziunile au un caracter segmentar, localizindu-se" cel mal a S 
la nivelul arterelor temporale, vertebrale, oftalmice, dar ocazional 'pot Heiss 3 
alte artere şi chiar vene. Microscopic, leziunea debutează în medie, extinzâncu” 
se spre intimă şi adventice. Apar necroze ale fibrelor musculare, sash pn ee 
branelor elastice şi -un infiltrat inflamator ‘mixt, In care se găsesc şi celule gr 


gante.. Boala- conduce frecvent la 'complicatii oculare; culminând cu, orbirea. : 


^ 


Se, 


EEA OEE N 


le histochimice ale mücopolizahari- - 
delor. şi se acumulează în asemenea 
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rea de arterita 3 tempor dla; : juvenila. 
= 63.2.2. Arter rita posee 


boală cronică au vinMaihatorie; cu tendință | 
ramurile sale 


femeilor finete, intr: 20-30. de ani, în 
debutează în copilărie (Fig. 2. 88). 
ială | boala fiind mai“ frecventă la ja- 
ponezi, mexicani, negri. Ea evo x Faza acută a bolii (care 
poate: lipsi sau poate fi: conf dată cu: 0 boală: infecțioasă a copilăriei). constă 
din -simptome ` nespecifice: febră, slăbire, artralgii,- miălgii, t 
cütanati. În această ` fază, la examenul microscopic se găsesc i infiltrate limfoplasmo- 


Scanned with OKEN Scanner 


CE 


„Citare localizate în media şi adventicea vasului, celule gigante multinucleate, 
modificări necrotice în media vasului, eventual tromboze. E ce a 
. După un interval liber, care durează în medie 7 ani (dar care uneori poate 
lipsi), urmează faza a doua a bolii — faza ocluzivă. Are loc un proces de fibro. 
Ză a peretelui vascular cu instalarea treptată a stenozei sau obstrucţiei vasculare. 
Sediul variat al acestor modificări determină denumirile diferite ce sunt aplicate: 
sindromul de arc aortic, boala fără puls etc. | | 

. La copil, există tendinţa ca sediul stenozei să fie mai distal, fapt ce deter- 
mind apariţia unor simptome similare cu cele întâlnite în coarctatia de aortă. 
n funcţie de localizarea leziunilor, pot apare: claudica(ía intermitentă a 
membrelor superioare sau inferioare, complicaţii oculare, sincopă, hemiplegie. 
Hipertensiunea arterială se instalează frecvent. ^  — .— 


63.3. VASCULARITA ARTERELOR MEDII SI MICI MUSCULARE 
În acest tip de vascularití, leziunile sunt.localizate la nivelul ramurilor in- 


traparenchimatoase ale arterelor mari, ocazional şi la nivelul acestora din urmă. 
Din această cauză, leziunile organice (inflamații, hemoragie, necroză tisulară) au 
un caracter focal, fiind de regula afectate mai multe Organe concomitent, fapt ce 
creează o simptomatologie clinică bizară, Simulând diferite alte procese patologi- 


ce de organ sau generale. Tabloului “Clinic i se adaugă constant semne generale 


ca: febrá, slábire, -anemie, leucocitozá, VSH “crescut, precum . şi hipertensiunea. 


arterială (care este frecventă datorită afectării frecvente; a. vaselor. mari). . 

Acest tablou clinicopatologic este’ realizat la. copil, - desigur, cu unele parti- 
cularitati de:  poliarterita . nodoasă. (PAN), - granulomatoza . Wegener, sindromul 
Churg-Strauss. şi de vasculita granulomatoasá idiopatică... .. NC ARN 
Ep 331. Poliarterita nodoasá- (PAN-Boala. Kussamaul-Maier) realizeazá ta- 
 bloul clinicopatologic cel mai „pur” gi. mai complet „al. vascularitei arterelor - me- 
dii şi mici musculare. Leziunile au un caracter focal; - interesând de predilecție 
bifurcatiile arteriale gi. diseminat, . fiind interesate, în ordinea frecvenţei, arterele 
din: rinichi (65% din cazuri), inima, muşchi scheletici, piele, tub „digestiv, sistem 
nervos central: şi periferic etc., plămânul fiind ; foarte. rar-afectat. În ciuda accesi- 

ies RE ey uoo Dilittib. ei, biopsia  musculo-cutanată 
. (mai ales când nu este realizată din 
| leziuni „vizibile macroscopic) permite 
| diagnosticul într-un număr relativ re- 
dus al cazurilor, cea mai eficientă 
' fiind biopsia renală (atunci când există 
„semne. clinice de afectare renală). 
‘Microscopic, procesul patologic 
afectează arterele, dar se poate extin- 


ne. Clasic, leziunea iniţială este de- 
scrisă ca o necroză firbinoidă (Fig. 
2.89) ce afectează un segment vascu- 
lar, uneori circumferential, alteori doar 
focal. Imunohistochimic s-a precizat 
însă că „fibrinoidul” reprezintă ín 
realitate — o depunere de substanțe 
proteice(în mare parte fibrină, dar şi 
imunoglobuline, complement  etc.). 

t» Depunerea ,fibrinoidului" precede şi 
„Fig. 2.89. Periarterită nodoasă. Leziuni de necrozà — polarizeazá reacţia - inflamatorie cu 
fibrinoidă vasculară polinucleare neutrofile (uneori şi Cu 


s 


WA. 


de prin contiguitate gi la venele veci- - 
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eozinofile), care este mai exprimată la acest nivel. Léealizat mai întâi în medie, 
infiltratul inflamator se răspândeşte atât în adventice (periarterită), cât şi în inti- 
mă, realizând. o veritabilă panarterită.. Consecințele imediate ale acesteia sunt 


tromboza şi dezvoltarea anevrismelor. La. nivelul arterelor mai mari, trombul 


poate fi parietal, la nivelul arterelor mici el este adesea obstructiv. Anevrismele, 

formate prin distructia elementelor elastice ale peretelui arterial, sunt frecvent de 

dimensiuni microscopice, uneori însă ele sunt atât de exprimate, încât realizează 
tumefactii nodulare vizibile macroscopic. 

Complicatiile de temut în această fază sunt infarctele şi hemoragiile produ- 
se prin ruperea anevrismelor. Într-o etapă mai târzie, infiltratul polinuclear se în- 
locuieşte cu mononucleare Şi sunt iniţiate astfel procesele de vindecare, care la 
nivelul peretelui vascular iau aspectul unei fibroze cicatriciale parietale, iar la 
nivelul trombului duc la organizarea sa, conjunctivă şi eventual la recanalizare. 
Complicaţiile organice în această perioadă sunt de natură, ischemică (infarct sau 
scleroatrofie). In mod caracteristic, într-o. leziune de PAN se pot regăsi conco- 
mitent toate etapele de evoluţie. Fără tratament, PAN evoluează progresiv, în câ- 
teva luni până la câţiva ani, ducând invariabil la deces, prin complicațiile de- 
„scrise, la nivelul organelor vitale. , Corticoterapia; a modificat mult evoluţia si 
| prognosticul bolii. i 1A 

La copil PAN .poate îmbrăca mai. multe forme, ‘clinicapatolosice, ! 

6.3.3.1.1. PAN infantilă. este. o. boală acută, care, afectează Sugarii, mai ae 
sub vârsta de 10 luni, vasele interesate de. regulă fiind arterele coronare.- Deşi 
disputa în literatură nu este încă. rezolvată. definitiv, majoritatea autorilor. înclină 
să identifice această boală, cu sindromul Kawasaki.. 

6.3.3.1.2. Sindromul Kawasaki. (sindromul adeno-cutarieomucos). descris de 
acest autor în 1967, este: relativ frecvent în. Japonia: (peste 60.000 de cazuri în- 
registrate până în 1987), dara, fost raportat. si în afara, acestei țări, fiind. consi- 
derat în prezent, împreună. cu purpura Henoch-Schónlein, cele mai frecvente, vas- 


cularite ale copilului. Mortalitatea. in această . „afecţiune . este. „apreciată. la 0,3-1% 


din cazuri. Cum 5-10% din „pacienţi rimán:.cu sechele, cardiace. (anevrisme_ de 
artere coronare), sindromul. Kawasaki constituie o. „problemă importante a cardio- 
logiei pediatrice moderne. .. ` 

Din punct de vedere etidpatogenetic, “Gindromal” Kawasaki este o vascularită 
hiperimună de cauză necunoscută. ‘Dintre anomaliile imunologice ale sindromului 
se pot menţiona: niveluri uneori ridicate ale IgE, scăderea complementului total 
şi a fracțiunii C4, depozite de C3 şi “IgM i in leziunile vasculare si cutanate, creşte- 
rea numărului de limfocite” ‘T-helper’ şi scăderea celor T- inhibitor, hiperactivarea 
polinuclearelor cu eliberare exagerată de enzime. lizozomale etc. Cauza este ne- 
cunoscută, cele mai vehiculate teorii: comentând rolul: virusului Epstein-Barr al 
bacteriei Propionibacterium acnes,. al unui retrovirus etc. O oarecare: predispo- 
Zitie genetică . este sugeratá de frecvenţa ridicată a HLA BW22 la pacienţii din 
Japonia şi respectiv HLA BW51, la cei din Noua Anglie. Principalele elemente 
ale diagnosticului clinic sunt redate în tabelul 2.8. | 

Leziunile microscopice sunt identice cu cele, din PAN. 


Hg iE Ae ORY e cH Tabel nn 28 
Elementele de diagnostic în s. Kawasaki 


Observaţii 

| Constanti, inaugurală, ridicată, durata de peste 5 
zile, rezistentă la antibiotice née ete 

i Conjunctivită. 2l Inaugural’, nepurulentă J conjunctiva bulbar | 


3, Manifestări bucale: a" mA "Cheilità .. „(buze fisurate ad ,de. zmeurá' 
Janus gtematit faringită 2 


1. Febră 
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| Observaţii .. 
4. Manifestări palmo-plantare Apar în ziua a 3-a şi durează o. săptămână 
. .. | Eritem palmoplantar, edem . dureros, urmate de | 
descuamare la nivelul degetelor - 3 i 
Apare în ziua 4-5-a,.:sub: forma unor atacuri 
succesive. , Leziuni. cu aspect . morbiliform, 
Scarlatiniform, localizate pe trunchi, fără vezicule, 
fără prurit. ^ mere x 


Mai rară, diam. 1,5 cm, cu puține sau fără semne 


"175, Eruptic cutanată 


6. Adenopatie cervicală 


| inflamatorii - . - 


„Dg.: Febră + 4/5 din semnele de mai sus ss 

Manifestări mai tare: oio ii So pitia IB bos inis M in 
. . Miocardită, pericardită, artralgii sau artrite aseptice, meningită limfocitară, 
'encefalite, uretrit, miozit, -hidrocolecist ^ 7 $999 7007 30 Gag apti sn ut 

~ 6.3.3.1.3. PAN a copiilor mai mari: seamănă cu forma: clinicopatologică a 
adultului. Spre deosebire de acesta;-la copil a fost descrisă exceptional de rar 
asocierea cu HBsAg.-Existá cazuri în care leziunile sunt cantonate strict là piele 
(poliarterita cutanată) sub aspectul unei. erupții tipice-lividoreticularis, asociate ‘cu 
apariţia unor mici noduli foarte dureroşi. Necroza şi ulcerarea pielii în zonele 
afectate sunt frecvente, în timp ce din restul simptomatologiei sunt prezente fe- 
bra şi artralgiile. PAN cutanată are un prognostic mai bun. Sy ed 

^ 63.3.2. Granulomatoza Wegener este o boală rară la copil (aproximativ 
20 de cazuri în literatura de specialitate), care se caracterizează prin granuloame 
necrotizante ale căilor. respiratorii superioare şi inferioare, vascularită diseminată 
cu interesare granulomatoasă pulmonară gi glomeruliti necrozantă focal-segmen- 
tară (în aproximaţie 85% din cazuri). Vascularita ' interesează arterele medii şi 
mici "musculare, precum şi venele şi este de două tipuri. La nivelul ramurilor 


pulmonare apare‘ o inflamație granulomatoasă cu celule. gigante ` multinucleate, ` 


asociată sau nu cu un proces de necroză fibrinoidă, în timp ce în localizări 'ex- 
trapulmonare, apar de regulă leziuni foarte ase „cel 
croz4 fibrinoidă şi reacţie inflamatorie negranulomatoasă. ^ 


6.3.3.3. Sindromul Churg-Strauss (granulomatoza alergicá) este ‘caracteri- 


1 


zat prin, vascularití necrotizantă sistemică, granuloame extravâsculare în diferite 


„organe (inclusiv, plămânul, dar mai rar localizate în, rinichi) şi eozinofilie (peste 
1500 elemente/mm?), care apar aproape exclusiv la pacienţi cu astm: bronşic sau 
alte. forme de alergie. Vascularita -interesează „atât, arterele, . cât. şi venele, fiind 
caracterizată prin .necroză fibrinoidă -cu inflamație granulomatoasá, care sunt pre- 
cedate şi. însoţite: în::faza: acută de un puternic infiltrat cu eozinofile. Treptat, în 
leziune apar “macrofage ‘si celule: gigante. Distribuţia şi evoluţia leziunilor sunt 
similare celor din PAN. Uneori pot fi observate | şi “leziuni de arteritá ‘fibrinoid’ 
negranulomatoasá, cu infiltrat inflamator. alcătuit îr principal din eozinofile. a 

În tesutul conjunctiv al diferitelor organe apar granuloame extravasculare 
aşezate de regulă în proximitatea venelor, având în centru fibrinoid, iar în jur 
eozinofile, plasmocite, limfocite, histiocite şi celule gigante. Mortalitatea în acest 
“ sindrom este foarte ridicată. e a a dea MES neci | 


| 6.3.34. Vascularita. asociată. „Bolilor: de. Colagen” 


d 6.3.3.4.1.- Lupusul eritematos sistemic, este. însoţit destul- de frecvent de le- 


ziuni vasculare cu localizări. cutanate, renale, în -SNC sau plămân. Clinic se poate 


găsi: purpură cutanată, glomerulonefrită, ‘convulsii sau hemoragie pulmonară ma- 
'sivă. În funcţie de localizare (uneori concomitent), poate apare o vascularită a 
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mănătoare celor din PAN, cu ne- | 
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vaselor mici (Fig. 2.90) “sau o vascularită a aiterelor mici “musculare. Rareori, 
„aceasta din urmă ia-aspectul: unei artrite fibrimoide, asemănătoare celei. de PAN,. 
de: regulă e vorba despre: depozite de 5 | 

rie. DN GI antigen) lupis fibrinoidul’ : 


EE în ‘speci i în e vaai 


“6 3.3 4 3 aDekniatamiozita se i éste: e însoţit: de. 0 aplec d Bers 
cativă, care interesează. capilarele, venulele şi. micile: artere. Spre deosebire de adult, 
la: nivelul musculaturii: apar : infiltrate. inflamatorii erivasculare caracteristice. . 
.; 6.3.3444. În. scleroza sistemică epidemie). sunt- prezente importante le- 
ziuni vasculare în. “principal neinflamatorii.. Este, vorbă despre o proliferare endo- 
telială „mucóidă”, care îngustează sever ]umenul micilor artere. Arteriolele pot 
prezenta depuneri de, „fibrinoid”, însoţite. rareori de infiltrat inflamator; mai ales 
in Cazurile, cu hiperteiisiune arterială, Uneori poate fi observată la nivel cutanat 
o „vasculită livedoidă”, al cărei substrat’ morfopatologic este reprezentat de de- 
punerea segmentará, la nivelul- micilor Vase, a imiunoglobulinglor, complementu- 


lui şi fibrinogenului,: (^ : 
^O vasculita de tip VVM a fost descrisă: şi dn alte boli de Sol gen. vezi ta- 


belul 29... isa kr | | d 


1 


Ko 2, CUM VASCULITA’ VASELOR MICI vw 


E VVM. este numită de unii şi yas 
. Sunt de regulă venulele postcapilate, dar pot 
mici i şi capilarele; Spree deosebire, de PAN ua a 


g js "e s 
LE S i. ce etapa mite mn L wo i aia in ero 


uni asemănătoare - celor “din 


cărei formi microscopică a fost. 
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Fig. 2.91. Vasculit de y vase mici într-o , purpură Schénlein-Henoch 


identificată în trecut), VVM prezintă leziuni: án. acelaşi. stadiu evolutiv. se pot 


descrie două tablouri histopatologice care pot apare izolat, succesiv sau conco- 


mitent. Vasculità mononuclear (Fig. 2.91) se caracterizează prin acumularea în 
şi în jurul vasului lezat, a -macrofagelor sia "celulelor limfoidale, acompaniate 
uneori cu eozinofile, dar în mod caracteristic, în leziune se găsesc foarte puţine 
polinucleare neutrofile. Modificările” descrise se însoțesc rareori de fenomene ne- 
-crotice sau trombotice. . Vasculita: leucocitoclazică. se caracterizează prin infiltrarea 
peretelui. vascular şi a. țesutului perivascular . cu leucocite polinucleare neutrofile, 
care în mod caracteristic prezintă un. fenomen de. fragmentare a nucleilor, feno- 
men din care rezultă un. adevărat „praf; nuclear”. „Concomitent apar depozite 


proteice (fibrină, imunoglobuline,: crioglobuline -etc.), care 'conferă leziunii aspec- 


tul eozinofil: fibrilar, cunoscut sub: denumirea: de »fibrinoid?,. alături de. care pot 


apare şi fenomene de necroză veritabilă + “inclusiv -a celulelor endoteliale. Cele: 


două leziuni reprezintă probabil diferite grade sau modalităţi de răspuns la injurie. 


De cele mai multe ori, VVM apare la „copil ca o “suferință idiopatică. Ea 


mai poate face parte din. unele, sindroame, cum ar fi purpura Henoch-Schónlein 
şi crioglobulinemia mixtă esenţială. * a 

Leziuni de VVM pot apare. cà “manifestări seca sau asociate altor tipuri 
de leziuni vasculare, într-o targa serie, de. „procese patologice (vezi. tabelul 29). 


kouki e tage ula A aviar c ase via Tabela 
Procese Biais în care se ps ied VM: 


Boala serului Scleroza sistemică 

Angeita medicamentoăsă | Fibroza retroperitoneală 
Vasculita asociată tumorilor... .. - -| Boala. Crohn . 
 Hipocomplementemia "077 ^ [| Rectocolita ulcerohemoragică 
Lupusul eritematos diseminat 5 5  .Ciroza biliară primară 


Artrita reumatoidă ^ . | 'Sindr.'Goodpasture S 
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6.3.4.1. Purpura Henoch-Schünlein (P.H-S) (purpura nontrombocitopenică, 
anafilactoidă, alergică) este cel mai frecvent sindrom vasculitic al copilului, ală- 
turi de boala Kawasaki. Majoritatea cazurilor survin între 3 şi 8 ani, ceva mai 
frecvent la băieți, cu un pisc sezonier de iarnă târzie — primăvară. Etiologia sin- 


dromului este necunoscută, el fiind înţeles în prezent ca un răspuns imunologic . 


particular faţă de antigeni variati: infecţii (în special streptococice), medicamente 
(sulfamide, penicilină, salicilaţi), alimente (nuci, lapte), înţepături de. insecte, 
vaccinuri etc., al unei gazde susceptibile, cu alterarea reglării celulelor T, creşte- 
rea producţiei de IgA şi formarea de complexe imune conţinând IgA, care se 
depun în micile vase ale organelor ţintă,iniţiind o VVM tipică. Deseori P. H-S 
este precedată de o infecţie respiratorie superioară. Manifestările cele mai carac- 
teristice sunt manifestările cutanate. Ele se localizează mai frecvent la membre- 
le inferioare, debutând sub forma unor plăci urticariene: sau edematoase, care se 
transformă rapid în macule purpurice, moi, adeseori. pruriginoase. Leziunile .de 
tip purpuric pot coaleza, realizând peteşii şi echimoze, care doar rareori duc la 
ulceratii superficiale. Treptat culoarea leziunilor. virează spre brun şi ele dispar 
după aproximativ o săptămână, în: timp ce alte leziuni continuă să apară timp de 
6-8 săptămâni. In mod caracteristic “se pot găsi leziuni in diferite stadii evoluti- 
ve. În 25-35% din cazuri,mai ales là copiii sub “vârsta de 2 ani, poate apare un 
edem subcutanat, de obicei : nedureros; care ‘poate interesa mâinile, picioarele, 


uneori regiunile periorbitale şi scalpul. ^. oo 5o er o | 
.. Manifestările- gastrointestinale apar la: 50-85% dintre copiii afectaţi. Ele iau 
aspectul unor. dureri:;abdominale colicative- intermitente'$i se. pot însoţi -dë varsa- 
turi. Hemoragiile: digestive -apar in peste 50%: din căzuri, mai cu seamă ca he- 
 moragii microscopice in scaun. Hematemeze apar în 10% din cazuri, iar melet 
ce “necesită transfuzii în 3% din cazuri. Cea mai serioasă complicatie gastrointesti- 
nală a P.H-S, din fericire rară (aproximativ. 3%:;din cazuri) este intususceptia. 
Manifestările articulare apar la 50-75%. din copiii afectaţi. Sunt afectate de 
regulă articulațiile mari, tumefierea fiind mai degrabă periarticulară decât datori- 
tă acumulărilor de lichid în cavitatea articulară. Durează "câteva zile şi pot reci- 
diva. Nu apar suferințe cronice. | o 7 0- is. 
Manifestările renale. apar la. 50%, din. copiii afectaţi, sub forma unei hema- 
turii, însoţită uneori de protenurie. În 2/3 ‘din’ cazuri este vorba despre o micro- 
hematurie, în timp ce la 1/3 din cazuri. poate fi hematurie macroscopică. Protei- 
nuria apare la 1/4 din cazuri, putând varia între o. proteinurie moderată şi un 


sindrom nefrotic, Modificările „microscopice sunt identice” cu cele ale nefropatiei . 


IgA, ducând là speculatia că aceste boli fac parte din acelaşi spectru. Deşi pă- 
rerile sunt împărţite, se pare că numai:5% din cazuri: dezvoltă insuficienţă rena- 
lá progresivă, pp SE nS cis Fr ato T 

- Alte manifestări. Mai pot apare 'interesări- ale SNC (convulsii, hemoragie in- 


"t 


tracraniană, comă, nevrită optică), pancreatită, infiltrare grasă a ficatului, orbită, . 
edem scrotal acut, hemoragii pulmonare. “Aceste manifestări sunt rare şi. apar la 


pacienţi mai în vârstă. 


6.3.4.2, Crioglobulinemia mixtă esenţială. Dintre cele 3 tipuri de crioglobu- - 


linemie esenţială (tipul I- monoclonal; tipul II — mixt; tipul DT- policlonal), tipul: II 
se asociază cel mai adesea cu VVM, Apar în. acest fel manifestări cutanate (pur- 
pură palpabilă), glomerulonefritá şi hemoragii pulmonare. Microscopic, crioglobuli- 
ele se depun în pereţii vasculari- şi in lumen: (când pot fi. demonstrate imunohisto- 
chimic). Depozitele evocă o. reacţie inflamatorie. neutrofilicá sau mixtă. - 
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excepţional la copil, de reguli cu Titiak hepatică. Desi realizează lumene . 


.vasculare bine definite, hemangioendoteliomului îi lipseşte lobulatia caracteristică 
hemangioamelor, celulele tumorale sunt mai mari, posedă nuclei hipercromatici, 
citoplasmă. puţină şi ocazional se pot observa mitoze. Nici unul: dintre - aceste 
detalii structurale nu atestă malignitatea şi în ultimă instanţă, comportamentul 
clinic hotărăşte încadrarea tumorii, în fiecare caz în parte. De altfel, celularita- 


fea, imaturitatea şi activitatea mitotic’ pot fi. neglijate în contextul unei tumori 


„congenitale, ştiut fiind faptul că aceste tumori au tendinţă la maturizare treptată. 
"Pe de altă parte, o leziune vasculară de. limită, în contextul unui limfedem cro- 
nio: trebuie analizată cu multă Maituțiozitate if înainte: de a fi declarată denigra 


E 42. ANGIOENDOTELIOMUL PAPILAR ENDOVASCULAR MALIGN 


Este o formă de angiosarcom cu malignitate mai redusă, care apare în piele 


şi țesutul: subcutanat la sugar şi copilul mic. Macroscopic, în zona interesată, se 
constată o tumefiere subcutanată difuză sau un nodul intradermic cu extindere 
potenţială. in: profunzime.: : Microscopic, Jeziunea: se. cáracterizeazá prin Spaţii vas- 
culare intercomunicante, tapetate,. de. endoteliu; ale cărei- celule iau aspecte foarte 
variate, de la celule :mici rotunde, . asemănătoare: limfocitelor, «până la.-celule cu- 
-bice- sau chiar cilindrice, 'cu;aiucleul-situat spre: polul: luminal. “Există proiecţii 


E papilare; intraluminale ;cu axe-hialine: Structurile. realizate seamănă + “oarecum: cu 


reprezintă. 20-3095. 2 | 
~~ : Tumora poate fi. pai cutanat, situati 
cu limfedemul, sau “profund. : 
=  Angiosarcomul cutanat, - Tiéasociat cu: “limfeden „apare; rareori. ‘Ta. topit do 
15% din cazuri), de regulă la „nivelul. capului, şi “gâtului, în „special: la scalp. Ma- 
croscopic apar arii n i 
aspect buretos.. ‘Microscopic, in „funcţie de dur d de “diferenţiere al tumorii, pot 
fi realizate mai multe tablouri. uis 4 
Astfel, în leziunile. moderat diferenţiate se. "formează. Canale vasculare distincte, 
dar de formă şi mărime neregulată, care, „disecă, „țesuturile invadate şi-au tendinţa 


în cáre se, I asocia Sau ‘au 


rad 


de a comunica între ele. Celulele tumoiale 'Seamănă oarecum cu cele endoteliale, | 


dar au nuclei” mari, ‘hipercromatici, precum şi tendința de a se proiecta: spre lumen. 
Alteori, proliferareá angiosarcomatoasa ` este: extrem de” nediferentiat’, pretând la 
confuzie cu carcinomul nediferentiat | sau ci fibrosarcomul. În aceste situaţii, co- 
loratia pentru reticulin’, marcând menibrânele' bazale, permite aprecierea că .pro- 
liferarea tumorală are loc în interiorul acestora, deci intraluminal. | 
Angiosarcomul cutanat, asociat cu limfedem, poate. apare la copil; la nivelul 
„membrelor, de reguli pe. o “arie de limfedem cronic, fie el congenital, idiopatic 
sau traumatic. - 
È  Angiosarcomul: profund. apare ceva ‘mai freevent ‘la Copil (20-25% din cazuri), 
mai. ales la membre, sau intrăabdominal. La copilul foarte mic, masa tumorală 
tinde să fie foarte mare, determinând, apariţia trom ocitopeniei, i insuficientei caT- 


diace (prin Sunt) sau “chiar a mortii (prin sechestrare de masă sanghini). 


P- 
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„6.4.4. HEMANGIOPERICITOMUL INFANTIL 


Apare în cursul primului an de viata şi se localizează aproape exclusiv 
subcutanat. Leziunea este solitară, rareori multiplă, multilobulată, adeseori cu 
ee sateliți perivasculari sau intravasculari, separati de: masa tumorală princi- 

Microscopic, tumora seamănă cu  hemangiopericitomul adultului, dar prolife- 
rările endovasculare sunt frecvente, activitatea mitotic’ este crescută, existând 
arii de necrozá focală. De obicei, evoluţia hemangiopericitomului infantil este 
benign’, tumora fiind curabilă prin excizie. Totuşi, rareori, creşterea locală poate 
fi infiltrativă, pot apare recidive şi chiar metastaze. Diagnosticul diferenţial vi- 
zează aspectele pseudo-hemangiopericitomatoase realizate de alte tumori de parti 
moi, si în special e ce se pot întâlni în zona centrală a miofibromatozei in- 
fantile. 


„6. 4. 5. TUMÓRA GLOMICĂ . 


Este o. tumoră rară a`  țestituriioe moi. (1, 6%. din cazuri) care. sugerează mi- 
croscopic structura corpului. glomic: normal. Acesta este o forma specializată de 
anastomoză - arteriovenoasă, : cu. rol:în. térmoreglare. “Se localizează în stratul reti- 
cular al dermului,: cel:mai: adesea: in: regiunea” 'subungheală, ariile laterale ale de- 
getelor si palme: Aceste structuri încep să se'dezvolte la câteva luni după naste- 
re şi se atrofiazá treptat; la . bátráni.: Corpul glomic este alcătuit dintr-o arteriolà 
aferentă (derivată din micile arteriole ce vascularizează dermul) care se ramifică 
în 2-4 arteriole preglomice, care la: rândul lor se: termină treptat într-un segment 
vascular cu perete gros şi. lumen neregulat — = “canalul Sucquet-Hoyer, „care repre- 

zintă anastomoza’ arteriovenoasă propriu-zisă. “Canalul este tapetat cu celule en- 

doteliale, cuboidale, înconjurate. de. fibre. musculare dispuse longitudinal şi circu- 
lar, printre care se găsesc. răspândite celulele ,5Blomice",. celule rotunjite, cu 
aspect epitelial. Canalul drenează într-o serie de vene colectoare, cu “pereţi subţiri. 
Întreaga structură este înconjurată: de fou, colagen lamelat, conţinând elemente 
nervoase şi vasculare. ^. 

Tumora glomică. este, de regula “unică, * dar se descriu şi leziuni. multiple. 
Acestea din urmă survin: mai "frecvent: în „copilărie,. sunt rareori localizate subun- 
gheal, nu sunt dureroare sau. simptomatice. Histolo gic sunt prost delimitate, se- 
mănând cu un hemangiom cavernos.: Este. “posibil. ca asemenea cazuri să fie de- 
terminate genetic "(autosomal dominant?), întrucât apar la mai mulți membri ai 
unei familii, asociindu-se cu malformații, ` 

Simptomele clinice ale tumorii glomice , sünt caracteristice şi adeseori dispropor- 
tionat de intense in comparaţie cu dimensiunile tumorii. Este vorba despre dureri 
paroxistice, ce iradiazá de. la sediul tumorii, care pot fi produse de expunere 
la frig, sau excitaţii tactile, Chiar minime, Se pot asocia uneori: biperestenio. 
atrofie musculară, Osteoporoză, sindrom Horner etc. | 

_ Macroscopic, este vorba despre un nodul roşu-albăstrui, cu diametrul sub 1 

cm, aşezat în mod caracteristic subungheal. În 3— 4% din cazuri, leziunea este, 
microscopic, bine circumscrisă, alcătuită dintr-un ghem de capilare înconjurate 
de celule glomice, aşezate într-o stroma hialină sau mixoidă. La margine există 
mici vase şi nervi, într-o masă de colagen. În 20% din cazuri, structura este 
aceea a unui glomangioni (Fig. 2.94), foarte asemănătoare cu hemangiomul ca- 
vernos, În peretii upor vase venoase, fiind prezente grupuri de celule glomice. 
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E: Fig. 2.94. Glomangiom.. 


Secundar pot apare tromboze. si fleboliti. În 10% din cazuri, structura este aceea 
a unui glomangiomiom, in care apat celule de tranziţie între celulele glomice, 
rotunde, cu aspect epitelial si fibrele musculare netede mature. Diagnosticul di- 
ferential se face în special cu tumorile epiteliale cu. origine în anexele cutanate. 
Celule cu aspect ,,epitelial” în relaţie „intimă cu vase -capilare;. precum -şi lipsa 
diferentierilor tubulare gi a secreţiei::de muciná sunt argumente. in:favoarea tu- 
mori glomice. = 0090008 vg aec e alani tă iz tab J 


. Descrisă. în 1872 de. către, dermatologul Moricz Kohn, _,,maghiarizat” -con- 
. form „tradiţiei” in Moricz Kaposi (după oraşul de reşedinţă Kaposvar), B.K. 
varianta „clasică” survenea la persoane, in vârstă, (50-70: de ani), de regulă la 
bărbaţi. (b/f — 13/1), în special la persoanele, de. origine evreiască (Ashkenazi), 
sau de origine latină (mediteraneană). Manifestările clinice erau legate de apa- 
ritia unor plăci sau noduli: de culoare roşie-vişinie situaţi în piele sau subcuta- 
nat, la nivelul membrelor inferioare, uneori cu tendinţă de progresie proximală. 
De regulă, aceste leziuni erau agresive local, doar 10% din cazuri prezentând 
afectări viscerale, de regulă asimptomatice. B.K. „Clasică” ducea rareori la de- 
ces, permiţând supravietuiri de 10-15 ani, dar se asocia destul de frecvent 
(35% din cazuri) cu limfoame maligne secundare. Aa 

B.K. „endemică” sau „africană” survine in ţări ale Africii ecuatoriale (Con- 
go 12% din toate tumorile; Malawi —4,2%), afectând cu preponderență bărbaţii 
(b/f — 15/1), dar survenind de regulă la vârstă mai tânără şi chiar la copil. La 
acesta, B.K. „endemică” realizează forme agresive, de regulă limfadenopatice. 


B.K. „câştigată” se manifestă la bolnavii lant | 
vă osoasă, care fac tratamente imunosupresoare. Leziunile pot fi localizate cuta- 
nat, dar adeseori pot fi prezente interesări sistemice. Sunt descrise cazuri în care 


leziunile au involuat, la întreruperea tratamentului imunosupresor. 
= B.K. ,epidemicá", asociată cu AIDS/SIDA a fost descrisă după 1980, la 


acest grup de pacienţi, cu o frecvenţă de 20-30%. Ea apare la pacienți mai ti- 
neri (20-50 dé ani), p este rará la copil. Comportamentul este agresiv, Supra- 
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vietuirile citate fiind de 1—2 ani. Macroscopic, leziunile se pot localiza la nive- 
lul pielii şi mucoaselor, sau profund, în diferite organe şi sisteme. Leziunile cu- 
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De ce o Anatomie Patologicd a bolilor copilului ? Peritru cei ce au puţine 
tangente cu medicina. pediatrică, există percepţia greşită potrivit căreia copilul 
este un „adult în miniatură”. Pentru cel ce se apropie de problematica medica- 
la a acestui interval de vârstă, indiferent în ce specialitate, devine imediat clar 
că medicina copilului este „altă medicină”. | 

Patologia nou-născutului,- de exemplu, te confruntă, sub aspect morfopatolo- 
gic, cu o gamă largă şi variată de malformații (dintre care cele mai multe nu 
se mai regăsesc la adult), dar în aceeaşi măsură, cu probleme de imaturitate 
ională a unor aparate şi sisteme, în cursul adaptării lor la viaţa extraute- 
rină. Tablourile morfolezionale realizate -în îmbolnăvirile cronice ale copilului 


mic, în special, diferă de cele găsite la adult, prin faptul că diferite procese : 


patologice survin pe organe în creştere, -cu mare capacitate de regenerare. 
Chiar numai: exemple, alese la. întâmplare, ilustrează particularităţile pato- 
logice pediatrice şi justifică. existența acestei subspecialităţi. Pe plan mondial, 
numărul anatomopatologilor specializaţi ín . patologia pediatrică este foarte re- 
dus (câteva sute), existând numai două — trei tratate în subspecialitate. La noi, 


numărul anatomopatologilor afectaţi exclusiv unor. spitale de copii este, extrem 


de redus (sub zece) şi niciodată nu a apărut un tratat de patologie pediatrică. 
Este intenția autorului de a suplini acest gol bibliografic, printr-o succesiu- 
ne de volume de patologie pediatricd, dintre care, cel de faţă este primul. Ele 
vor servi cu siguranţă atât anatomopatologilor, dar şi pediatrilor, mai ales ce- 
lor ín curs de formare in această dificilă specialitate. 
| Îmi exprim gratitudinea faţă de grupul de medici secundari anatomopatologi 
în curs de instruire, care mi-au dat un valoros ajutor în pregătirea manuscrisu- 
lui şi la corecturile volumului : Dr. Gratiana Herman, Dr. Elena Popescu, Dr. 
Svetlana Encică, Dr. Ioana Jurcău, Dr. Cătălina Bungărdean. | 
O menţiune aparte şi pentru fotografiile volumului executate de Dr. Dan 


Gheban şi pentru schemele executate de Dr. Eva Kiss, cărora le mulţumesc în 


mod special | | | 
Autorul mulţumeşte anticipat tuturor cititorilor care vor contribui prin ob- 
servatüle lor critice la o viitoare ediție completată şi îmbunătățită. 
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